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MEMOIRES ORIGINAUX 


LEUCODYSTROPHIE FAMILIALE ET DETERMINATION 
SPLENO-HEPATIQUE 
CARACTERISANT UN TROUBLE GENERAL DU METABOLISME 


Ivan BERTRAND, S. THIEFFRY et M™* E. BARGETON 


Le groupe des affections démyélinisantes atteignant la substance blan- 
che cérébrale d’une facon étendue, couramment appelé sclérose diffuse. 
semble se démembrer de plus en plus en deux groupes bien distincts. 
D’une part la maladie de Schilder-Foir apparentée a la sclérose en plaques 
et au groupe des leuco-encéphalites, survenant d’une facon sporadique, 
avec foyers de démyélinisation bien limités et phénoménes inflammatoires 
intenses ; d’autre part les leucodyslrophies caractérisées par leur incidence 
familiale et héréditaire fréquente, un processus de désintégration myé- 
linique tres caracléristique, permettant de rattacher les cas isolés aux 
formes dystrophiques familiales, des foyers de démyélinisation trés éten- 
dus et diffus, enfin Pabsence de phénoménes inflammatoires. 

Le premier type de leucodystrophie est décrit par Krabbe en 1916 sous 
le nom de «sclérose diffuse infantile familiale ». L’ affection débute au cours 
de la premiére année et évolue vers la mort en 5 46 mois. Krabbe insiste 
sur la nature familiale et dégénérative de l’affection et la distingue nette- 
ment de Vencéphalite périaxile de Schilder. 

Scholz ensuite isole un type de sclérose diffuse familiale du grand enfant 
(7 4 9 ans) a désintégration myélinique anormale. Au lieu de la désinté- 
gration rapide de la myéline en graisses neutres et son élimination a tra- 
vers les espaces périvasculaires, les produits de déchets restent sur place 
d'une facon massive au stade osmiophile ou prélipoide. Les graisses neutres 
ne se trouvant qu’en petites quantités autour des vaisseaux. 

Une autre forme de leucodystrophie a désintégration myélinique anor- 
male est individualisée chez enfant par Greenfield en 1933, puis en colla- 
boration avec R. Brain en 1950. C’est sous la forme d’une substance méta- 
chromatique que les produits de déchets s’accumulent ici dans les centres 
nerveux. Une disparition primaire de loligoglie aceompagne ou précéde 
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la démyélinisation. Cette disparition primaire de la glie interfasciculaire, 
lage de début de la maladie entre 1 et 2 ans, sa durée d’évolution d’un 
an environ ainsi que son apparition sporadique incitent les auteurs a 
faire de cette affection une entité clinique et anatomique nouvelle. 

Le cas dont nous rapportons ici observation présente l'intérét d'une 
forme de passage entre la sclérose diffuse du type Scholz et celle de Green- 
field. Il semble prouver l'unité profonde des leucodystrophies par le 
rapport qu’il établit entre les différents types isolés jusqu’d présent. 


Histoire de la maladie. L’enfant Nied... Jacky est né a terme ; la mére a recu 2 séries 
de Bivatol pendant la grossesse qui, par ailleurs, s'est déroulée normalement. L’accou- 
chement a été un peu prolongé mais lenfant a crié tout de suite. Il a recu une série de 
sulfar et une de bivatol, sans examen sérologique préalable. Les B.-W. pratiqués par la 
suite ont toujours été négatifs. 

Le développement psycho-moteur de l'enfant a été parfaitement normal ; il a marché 
et dit ses premiers mots avant lage de ] an, Il n’était pas encore propre au moment du 
début de la maladie. 

Vers l’'age de 15 mois il commence a avoir des troubles de la marche. La mére alertée, 
consulte le Pt S. Thieffry qui constate existence d’une paraplégie spasmodique dis- 
eréte ; contracture des membres inférieurs en extension difficile a vaincre, réfle xe. 
tendineux polycinétiques, extension permanente et bilatérale des gros orteils 

Progressivement les troubles de la marche s'‘accentuent ; mais pendant quelque temps 
encore l'enfant continue a se développer intellectuellement, en particulier il enrichit 
son vocabulaire. Vers lage de 2 ans apparait un nystagmus bilatéral ; un examen du 
fond d’ceil pratiqué a cet Age montre des papilles normales, La P. L., par contre, révéle 
une dissociation albumino-cytologique importante : 0,2 élément par mmet 1 ¢ 10 
pour 0/00 d’albumine. Le benjoin colloidal est normal et la réaction de Bordet-Wasser- 
mann négative dans le liquide céphalo-rachidien 

L’état de enfant s’étant considérablemetn aggravé il est hospitalisé dans le servis 
du Pt agr. Thieffry a Page de 2 ans et demi. A son entrée dans le service, le petit malade 
est dans un état de dénutrition profonde ; le pli cutané est mince, il n'y a plus de panni- 
cule adipeux. Il est complétement indifférent a entourage, ne parle pas, ne suit pas du 
regard et semble aveugle. Son corps est fixé dans un état de rigidité permanente, les 
membres inférieurs en extension, les membres supérieurs en flexion. Sur ce fond de rigi- 
dité permanente viennent se greffer des crises toniques avec exagération de la contrac- 
ture, provoquant un rejet de la téte en arriére, opisthotonos marqué, une extension et 
une adduction marquée des membres inférieurs avec pieds en équinisme, bras en exten 
sion, poignets en pronation,les doigts fermés surle pouce. Quelquefois au cours de ces 
crises toniques, mouvements alternatifs de flexion et d’extension des avant-bras qui 
semblent battre lespace. Des bouffées vaso-motrices surviennent au cours des acces, 

Les réflexes ostéo-tendineux sont abolis, les réflexes crémastériens et abdominaux le 
sont également. Il existe un signe de Babinski bilatéral souvent spontané. Les globes 
oculaires sont animés d’un nystagmus horizontal permanent, trés rapide, s’exagérant 
au cours des accés de contracture. Le réflexe photomoteur est trés faible, mais il 
existe ; l'examen du fond d’ceil révéle apparition d’une papille blanche atrophique, 
surtout dans les segments temporaux, a bords nets. 

La déglutition est difficile, l'enfant garde les liquides dans la bouche et s'‘étrangle 
facilement. On note une abolition du réflexe du voile et des réflexes cornéens, La sensi- 
bilité cutanée superficielle et profonde ne peut étre étudiée, d'une part a cause de la 
diminution considérable des facultés psychiques, d’autre part a cause des crises toniques 
que déclenchent les excitations. Pendant son court séjour dans le service, l'état de 
l'enfant s’aggrave encore ; il semble totalement inconscient, des troubles respiratoires 
apparaissent respiration de type Cheyne-Stokes le pouls est rapide et superficiel ; 
la fiévre élevée, oscillante. L’enfant meure en état de collapsus, quelques jours apres son 
admission dans le service. 

Antécédents familiaua L’unique frére de notre petit malade, Alain, a présente une 


affection neurologique absolument comparable a celle de Jacky dont histoire vient 
d’étre rapportée. Les premiers signes de la maladie sont apparuschez Alain vers 18 mots: 


contracture des membres inférieures, puis des membres supérieurs, détérioration des 
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facultés psychiques et intellectuelles, nystagmus et évolution progressive vers la mort 
dans un état de démence profonde et de contracture généralisée, vers l'age de 2 ans et 
demi. Les examens sérologiques pratiqués chez Alain ont été négatifs. L'autopsie n'a pu 
étre pratiquée. 

Le pére de ces deux enfants est bien portant, il appartient a une famille de 18 enfants, 
dont 6 sont morts en bas age d’affections sur lesquelles il nous a été impossible d’avoir 
des renseignements. Deux sceurs sont mortes a lage adulte d’infection puerpérale, les 
autres fréres et sceurs sont vivants et bien portants. Un frére et une sceur du pére ont 
perdu chacun deux enfants en bas age, une autre sceur a un enfant qui présente une 
arri¢ration inte!lectuelle sans troubles neurologiques définis. La grand-mére paternelle 
est une pupille de l’assistance publique, lenquéte n’a done pu étre poussée plus loin ; 
du cété du grand-pére paternel, il n’y a rien de particulier a signaler 

La mére d’Alain et de Jacky est bien portante, elle a eu d'un mariage précédent 
deux enfants normaux, agés actuellement de 14 et de 15 ans. Dans les antécédents 
familiaux de la mére, il n’y a rien de particulier a noter 





I 1 Coupe vertico-frontale de Vhémisphére droit, passant par la partie postérieure du carre 


four ventriculaire. Technique de Loyez. Démyélinisation compléte de la substance blanche cet 


trale, sans qu'il y ait conservation élective des fibres en | La démvélinisation intéresse égal 


ment les radiations optiques 


Examen anatomique L’autopsie, pratiquée 24 heures aprés la mort, ne révéle 
aucune anomalie macroscopique des viscéres., L’aspect extérieur du cerveau est normal 
Sur les tranches de section, la substance blanche apparait perforée de petits trous et 
fissurée ; sa coloration est normale, sa consistance ferme et élastique. Une fissure li 
néaire sépare par endroits le cortex de la substance blanche et dissocie également la 
capsule extréme 

Contrastant avec les altérations macroscopiques discrétes, les colorations myéli 
niques révélent des sions extrémement importantes et diffuses 

llexiste une démyélinisation massive de toute la substance blanche des hémisphéres 
sétendant du pdle frontal au péle occipital, ne respectant ni les radiations niles bande- 
lettes optiques. La démyélinisation est plus importante dans les zones centrales péri- 
ventriculaires que dans la zone sous-corticale, ou persistent encore quelques fibres myéli 
niques sans qu'il y ait toutefois une délimitation nette du foyer par les fibres en | 

Le corps calleux ainsi que la commissure antérieure sont totalement dépourvus de 
myéline, contrairement au trigone qui n'est presque pas atteint 

Dans le cortex, les fibres radiées et tangentielles sont considérablement éclaircies. La 
structure myélinique du noyau lenticulaire est conservée, de méme que celle du thala 
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mus et de la région sous-optique. La voie pyramidale est complétement dégénérée a 
sur toute la hauteur du trone cérébral. Les fibres ponto-cérébelleuses et les formations 


de la calotte sont mieux conservées. | 
La dégénérescence pyramidale se continue dans la moelle, tandis que les autres cor- ! 
dons médullaires sont respecteés. 
L’album cérébelleux est touché d’une facon aussi diffuse et aussi globale que la subs- ‘ 
tance blanche hémisphérique. ‘ 
Ilest & noter que les propriétés tinctoriales de la myéline, méme dans les zones ov: elle S 
est intacte, sont fortement modifiées et qu'elle se colore beaucoup moins intensément 
| 


par la laque ferrique que normalement. 
Une gliose fibrillaire intense accompagne cette démyélinisation étendue, elle est sur- 


~ 





4“ 


Fig. 2 Protubérance. Coupe transversale. Technique de Loyez. Démyélinisation de la vou 


pyramidale et 4 un moindre degré des faisceaux ponto-cérébelleux. Conservation des structures 


myéliniques de la calotte 


tout marquée dans les zones sous-corticales, Dans les zones centrales, le réseau glial est 
plus lache mais se densifie autour des vaisseaux. 

Il n'y a pas de dissociation axo-myélinique marquée, comme dans la maladie de Sehil- 
der ; les cylindraxes sont ici altérés et raréfiés. 

Les phénoménes inflammatoires sont discrets, seules quelques rares périvascularites 





accompagnent les phénoménes dégénératifs. 
La désintégration myélinique se révéle de nature trés spéciale. Les zones désinte- 
vrées sont parsemées de corps granuleux d'origine vraisemblablement microglique, ar- 
rondis, ayant en général perdu leur noyau, et qui contiennent une susbtance ayant le 
méme colorabilité que la myéline, avec toutefois des différences de tonalités allant du 
vris clair au noir franc. Les corps granuleux voisinent avec d’énormes éléments astrocy- 
taires engraissés et hypertrophiés, a gros prolongements et souvent a noyaux mul- 
tiples, qui se chargent eux aussi partiellement, de produits de désintégration. 
Entre les astrocytes et les corps granuleux, il existe de nombreux débris myéliniques 
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a état libre. Corps granuleux et astrocytes sont plus denses dans les zones sous-corti- 
cales que dans le centre des foyers de désintégration, ou le processus est plus ancien. 
La nature chimique de ces produits dégénératifs a été recherchée par des méthodes 
histochimiques variées, mais les résultats sont assez délicats a interpréter. 

Des graisses neutres se colorant en rouge vif par le Scharlach n’existent pratiquement 
jue dans les corps granuleux périvasculaires et en petite quantité. Le contenu des autres 

rps granuleux se teint soit en jaune pale par le Scharlach, comme des prélipoides, 
suit en rose exactement comme la myéline. 

Une grande partie des produits de désintégration périvasculaires, sont Marchi posi- 
\ l'azan, les débris contenus dans les astrocytes et les corps granuleux sont rouges, 


til i 
comme la myéline, ou bleus. 


Une partie des granulations a létat libre, la grande majorité des corps granuleux 





Démyélinisation compléte des 


Fig. 3. Moelle. Coupe transversale Technique de Loyez. 
faisceaux pyramidaux directs. Mauvaise colorabilité de toutes les autres voies. 


ilispersés dans le parenchyme nerveux, ainsi que les débris contenus dans les astrocyte 
prennent une coloration rouge vif avec la coloration spécifique pour les glucides d 
schiff-Hotchkiss. Aucun de ces produits déposés dans les foyers dégénérés n'a de pro 
prieté métachromatique. Les colorations a la thionine, au bleu de toluidine et au crésy! 
let, pratiquées sur coupes a congélation, n’ont jamais montré de métachromasi 
I! n’existe pas non plus de granules mucinoides et la coloration de Smith-Dietrich est 


negative, 
(m observe done plusieurs variétés de produits dégénératifs, de nature différente 


1° des graisses neutres prenant le Scharlach, fortement réfringentes en lumiére pola- 
risce, et des prélipoides Marchi positifs, périvasculaires ; 
des produits trés proches de la myéline, se colorant en noir par hématoxyline 
rouge par lazan ; 
3° des produits un peu différents de la myéline, prenant faiblement la laque ferrique 
bleus a lazan. 
Les deux derniers groupes représentent des composants plus ou moins voisins de la 


mveéline, surtout constitués, semble-t-il. par des glye olipides, puisqu ‘ils se colorent en 


rouge par le Schiff-Hotechkiss 


‘*# Sait = 
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Dans les faisceaux pyramidaux, le type de désintégration myélinique différe des pré- 
cédents. Ici le processus semble s’étre déroulé normalement, avec élimination compléte 
des produits désintégrés. Il s’agit vraisemblablement d'une dégénérescence secondaire 
habituelle, de type wallérien. Par contre, les altérations myéliniques des nerfs péri- 
phériques sont comparables a celles de l'album hémisphérique : les déchets myélini- 
ques s’y accumulent sous forme de grumeaux et ne s’éliminent pas. 

La microglie et les astrocytes proliférent intensément dans les zones altérées et se 
chargent de produits de désintégration variés ; l’oligoglie par contre est totalement ab- 
sente, non seulement dans les régions démyélinisées, ce qui est fréquent en patholo- 
vie infantile, mais aussi dans les endroits ou la myéline est conservée. 

Cette constatation comporte cependant quelques réserves. Etant donné la qualité 
médiocre de la myéline, il n’existe en effet nulle part de substance blanche rée!le- 
ment normale ; d’autre part, une affinité tinctoriale généralement médiocre de toute 
la substance blanche pour les colorants basiques d’aniline rend particulié¢rement déli- 
cate linterprétation des coupes. Il est cependant possible d’affirmer lintégrité relative 
du cortex cérébral et des noyaux gris centraux. 

Les cellules neuroganglionnaires de la zone sous-thalamique, du locus niger, de la 
substance réticulée du trone cérébral, ainsi que les neurones du noyau dentelé sont 
souvent chargés d’une substance prenant les colorants de la myéline. Ces éléments sont 
peu ballonnés, leur noyau n'est pas refoulé, et ils sont dans l'ensemble peu modifiés par 
la substance de surcharge qu’ils contiennent. 


En résumé les lésions des centres nerveux sont caractérisés par une 
démyélinisation étendue et diffuse de toute la substance blanche, s’accom- 
pagnant d'une gliose fibrillaire de densité variable et dépourvue de phé- 
nomeénes inflammatoires. Il s’agit d’une désintégration myélinique aty- 
pique : les graisses neutres, aboutissants normaux de la dégradation myé- 
linique, ne se forment qu’en toute petite quantité. Il existe en outre unc 
accumulation massive de déchets dont l’évacuation semble fortement 
ralentie. Disparition globale de l’oligoglie dans la substance blanche, méme 


en dehors des zones dégénérées. 


L’examen hislologique des viscéres montre dans la rate une prolifération 
en ilots de cellules réticulo-endothéliales, contenant une substance de sur- 
charge ne prenant pas l’hématoxyline, mais se colorant en rouge vif par 
le Schiff-Hotchkiss. 

Au niveau du foie, on retrouve les mémes granulations acidophiles, 
soit dans le cytoplasme de certaines cellules de Kupfer hyperplasiées, 
soit dans les noyaux tuméfiés de certaines cellules parenchymateuses. 

Dans les autres organes, l’examen ne révéle aucune altération. 


DISCUSSION. 


La symptomatologie et lévolution du cas rapporté correspond dans 
ensemble au tableau clinique des leucodystrophies. Einarson et Nee! 
dans leurs publications de 1944 ont essayé de synthétiser les différents 
types cliniques et ont dégagé en partant d’un grand nombre de cas les 
caractéres essentiels de cette affection. 

Les symptomes initiaux sont des troubles de la marche, soit du type 
ataxique, soit de type spasmodique. Ensuite ou simultanément appa- 
raissent des troubles mentaux de grande variabilité. Les changements 
caractériels prédominent instabilité, agitation, rire et pleurer spasmo- 


diques mais trés vite suit l’apathie, l'enfant ne s’intéresse pas, il pre- 
sente des troubles de l’attention et de la compréhension ainsi que des 
troubles de la parole. Progressivement des paralysies spasliques se déve- 

















LEUCODYSTROPHIE FAMILIALE 167 





Substance blanche des hémisphéres. Technique de Loyez. Enorme quantité de produits 
le dégénérescence en forme de boules arrondies ou de tout petits débris se colorant plus ou moins 
intensément par la laque ferrique. 


:. 5, — Substance blanche des hémisphéres. Imprégnation au carbonate d'argent lithiné (Ilor- 
tega). Gliose fibrillaire diffuse et nombreux astrocytes hypertrophiés. 
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loppent, réalisant une quadriplégie avee contracture en extension aux 
membres inférieurs el contracture en flexion aux membres supéricurs. 
Sur ce fond de contractures se greffent des crises toniques qui fixent | 
petit malade en opisthotonos et exagérent la contracture. Ces crises toni- 
ques sont provoquées par la moindre excitation sensitive ou sensorielle, 
De véritables crises convulsives el des mouvements choréo-athétosiques 
viennent parfois enrichir le tableau clinique. Le nystagmus est fréquent 
Un syndrome d’hypertension intracranienne peut s’observer d'une facon 
passagére, avec aspect de stase au fond d’ceil : mais le plus souvent la 
papille est normale. 

Les troubles mentaux s’aggravent progressivement, une démene 
complete s‘installe avec une cécilé el une surdité d’origine corticale 

La contracture augmente d’intensilé, aboulissanl a un état rigide di 
décérébration. A cette période, de grandes oscillations thermiques peu- 
vent s’observer. La mort survient dans la cachexie, soit’ par apparitior 
de troubles bulbaires, soit causée par une affection intercurrente, 

Il est & noter qu'une grande variabilité peut exister dans Vordre d’appa- 
rition et la succession des différents symptomes. Des formes psychiques 
pures ont été décrites par Wicke. L’évolution de la maladie semble d’au- 
tant plus courte que l'enfant est plus jeune. En effet, les sujets de moins 
d’un an (Krabbe, Einarson et Neel) meurent en quelques mois, ceux al- 
teints entre un et deux ans (Greenfield) survivent un an environ : tandis 
que la leucodystrophie du type Scholz, qui touche des enfants ayant dé- 
passé la sepliéme année, a une durée d’évolution de plusieurs années. Li 
forme de Vadulte de Ferraro a une évolution encore plus prolongée, 

Le caractére familial et héréditaire de Lype récessif est constant dans les 
cas de Krabbe et de Scholz. Ce dernier rapporte histoire d'une famill 
ou: deux fréres atteints de sclérose diffuse avaient dans leurs antécédents 
des cas de paraplégies spasmodiques typiques. Par contre, les observations 
rapportées par Greenfield n’ont pas de caractére familial. 

Notre observation s’apparente étlroilement au point de vue eliniqu 
affection décrite par Greenfield, en particulier par Page d’apparition des 
troubles, leur durée d’évolution, la dissociation albumino-« vlologique e| 
lapparition tardive des troubles mentaux ; par contre elle s’en éloign: 
par son caractére familial, puisque la maladie atteint deux fréres. Li 
caractére héréditaire de laffection ne peut étre établi avec certitude e1 
raison de l’insuffisance des renseignements obtenus ; toutefois la grand 
mortalité en bas age existant dans la lignée paternelle fait suspecter l’exis- 
tence d’une tare héréditaire. 

L’inlerprélalion physiopathologique des symplémes observés est aisée, 
vu la dégénérescence massive de l'album central. Les troubles psychiques, 
intellectuels et affectifs sont en rapport avec la suppression des afférences 
sensitives, sensorielles eb motrices et avec Vatteinte des fibres d’associa- 
tion et des fibres commissurales qui traversent le centre ovale profondé 
ment dégénéré. Le syndrome pyramidal bilaléral dépend de la destruc- 
tion des voies pyramidales, allant de la couronne rayonnante jusqu 
Vextrémité inférieure de la moelle. Les troubles de la déglutition, de la 
phonation, de la respiration, peuvent étre considérés comme des phéno 
meénes pseudo-bulbaires dus & la déconnexion corlico-sous-corticale des 


centres qui commandent ces fonctions. Les troubles cérébelleux trouvent 
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ig. ¢ Substance blanche des hémisphéres. Imprégnation au carbonate d'argent lithiné (Hor 


tega). Astrocytes géants et groupes tsogenique 


- Noyau dentelé du cervelet. Technique de Lovez. Cellules neuroganglionnaires chargées 
d’une substance se colorant en noir par I'hématoxyline ferrique 
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Fig. 8. Nerf périphérique. Coupe longitudinale. Technique de Loyez. Démyélinisation ave 


stagnation sur place des déchets myéliniques sous forme de petites boules arrondies. Absence 


de réaction macrophagique. 


Fig. 9 Rate, Méthode de Schiff-Hotehkiss. Amas épithélioide, a l’intérieur de la pulpe  sple- 
nique, centré par un vaisseau, constitué par des cellules réticulo-endothéliales hypertrophiées 
2 


dont le evtoplasme est chargé d’une substance qui s 
Hotchkiss. 





colore en rouge par la méthode de Schill 
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leur explication dans la dégénérescence étendue de l’album cérébelleux, 
et la diminution de l’acuité visuelle dans l’atteinte des radiations optiques. 
La démyélinisation de la bandelette et du nerf optique commande l’aspect 
atrophique de la papille. 

Le diagnostic différentiel est souvent mal aisé. D’autres maladies dégé- 
nératives familiales prétent a confusion sur le plan clinique. La mala- 
die de Pelizaeus-Merzbacher, qui débute A la naissance, a une évolu- 
tion chronique ; les dyslipidoses type Tay-Sachs infantile ou juvénile, 
ou l’amaurose est extrémement précoce et l’'aspect du fond d’cil sou- 


vent pathognomonique. 


Aim 


ak A Ca 


Fig. 10. — Foie. Méthode de Schiff-Hotchkiss. Hypertrophie et pycnose de certains noyvaux 
indijués par des fléches appartenant a des cellules hépatiques se colorant en rouge par la mé- 
thode de Schiff-Hotchkiss, ainsi que le cytoplasme de certaines cellules étoilées. 





Dans un autre groupe d'affections, les encéphalites subaigués de van 
Bogaert, de Dawson, peuvent préter a confusion s’il s’agit de malades 
ayant dépassé la petite enfance. Mais |’évolution de ces encéphalites est 
de plus courte durée, l’apparition de la démence extrémement rapide, et 
il peut exister des décharges cloniques rythmées trés caractéristiques. 

La leuco-encéphalite, type Schilder, peut revétir un aspect clinique 
absolument identique 4 celui de la leucodystrophie ; mais l’apparition 
précoce de la cécité peut guider le diagnostic. Il est 4 noter que certains 
auteurs (Einarson et Neel) considérent la leuco-encéphalite de Schilder 
et les leucodystrophies comme appartenant & un groupe unique auquel 
ils conservent le nom de sclérose diffuse. 

Les lésions analomiques observées chez notre malade sont trés voisines 
de celles décrites dans les leucodystrophies publiées par Scholz, Biel- 
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schowsky et Henneberg, L. van Bogaert et I. Bertrand. Ce groupe d/af- 
fections est caractérisé par une dégénérescence myélinique trés éLendue, 


& déroulement anormal, laissant derriére elle une accumulation de pro 
duits atypiques de désintégration. Ces produits varient d’un cas a l’autre 
ceux de notre observation sont des glycolipides non métachromatiques, 
4 colorabilité trés voisine de la myéline ; dans les cas de Greenfield et 
dans d’autres observés chez l’adulte, ce sont des produits métachroma- 
tiques ; dans un cas de Einarson et Neel, ils sont acidophiles. 

Il est. possible que des produits aussi variés représentent des stades 
différents de la dégénérescence myélinique ; mais tandis que dans les 
conditions habituelles les différentes éLapes de la désintégration se sur 
cédent rapidement pour aboutir 4 la formation de graisses neutres, dans 
les leucodystrophies il se produit un ralentissement et un arrét du _ pro- 
cessus & des stades intermédiaires, avec accumulation de substances 
correspondantes. 

Scholz le premier a soulevé linypothése d’une insuffisance métabolique 
de la glie, qui serail responsable de la dégénérescence myélinique anor- 
male. 

Bielschowsky et Henneberg pensent qu’a Vinsuffisance de la glie s’ajout: 
celle du tissu mésenchymateux : les éléments adventitiels dans leurs cas 
étant également chargés de produits de dégénérescence atypiques. 

C’est & Voligoglie que l'on attribue actuellement le role prédominant 
dans la formation et l’entretien de la myéline. Dans les lésions myéli- 
niques avancées, la disparition de ce type de glie est habituelle. La cons 
tatation par Greenfield et par nous-mémes de l'absence de l’oligoglie dans 
les zones non altérées présente une grande importance. La disparition 
primaire de l’oligoglie semble démontrer que son altération, vraisem 
blablement génotypique, joue un role essentiel dans la détermination d 
certaines leucodystrophies. 

La suspension du role trophique de l’oligoglie & légard de la myéline 
se révéle d'une facon plus ou moins tardive. Peut-étre la myéline élaboré: 
avant le déclenchement de la maladie est-elle déja de mauvaise qualité 
[lest possible également que la myélinisation parvienne a se faire norma- 
lement pendant et un peu aprés la vie intra-ulérine, grace a l’apport 
d’éléments maternels. Cette hypothése suggérée par Greenfield est base 
sur la conservation relative, chez ses 6 malades, des voies myélinisées 
avant le 3@ mois. Notre observation ne confirme pas enliérement cett 
hypothése, les radiations optiques de notre malade étant complétement! 
dégénérées. 

La surcharge des cellules neuroganglionnaires par des prélipoides, dans 
notre observation, et la présence de vastes zones de démyélinisation a typ 
de sclérose diffuse dans la maladie de Tay-Sachs (Ostertag), évoquent 
une certaine parenté entre les deux affections. Un trouble du métabo- 
lisme lipidique est vraisemblablement a la base de ces deux syndromes ; 
il porte par excellence sur la substance grise dans les dyslipoidoses, sui 
la substance blanche dans les leucodystrophies. 

Le trouble métabolique en cause est-il localisé au systéme nerveux ou 
s’agit-il d’une maladie générale ? La surcharge du foie et des reins signaleé 
par Greenfield, ainsi que la surcharge des éléments réticulo-endothéliaux 
de la rate et du foie dans notre observation, porte & croire que l'on est en 
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présence d'une maladie générale. Il parait’ peu vraisemblable que les 
viscéres stockent simplement les produits anormaux déversés dans la 
circulation par les centres nerveux. 

Notre observation présente les caractéres cliniques de lVaffection dé- 
crite par Greenfield, mais elle se rattache par son caractére familial aux 
observations de Scholz. Elle permet ainsi de relier entre eux ces divers 
tvpes anatomo-cliniques, qui malgré les différenees dans la nature des 
produits de désintégration representent les modalités d'une affection 


unique : la leucodystrophie. 
Travail du Laboratoire de Neuropathologie de la Salpélriére (P® Alajoua- 


nine) el du Laboratoire de Neuropathologie de la Clinique médicale injan- 
lile des Enjants-Malades (P* Debré). 
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L'HYPOGENESIE CEREBELLEUSE CHEZ LE CHAT 


G. COLLET (fontenay-sous-Bois), J. DE AJURIAGUERRA (Paris) 
R. FANKHAUSER (Berne) et Ludo van BOGAERT (Anvers, * 


Il y a peu d’observations cliniques minutieuses et longtemps poursui- 
vies de maladies cérébelleuses congénitales du chat. L’un d’entre nous (C.) 
a eu la bonne fortune de pouvoir étudier, quotidiennement, pendant plu- 
sieurs années, deux chattes atteintes d'une hypogénésie a4 prédominance 
néo-cérébelleuse. Une autre observation, moins compléte et moins long- 
temps poursuivie par un autre d’entre nous (F.), montra a la vérification 


les mémes lésions histopathologiques. 
Voici histoire de nos deux premiers animaux. 


intécédenis familiauz 


Leur mére, chatte noire née au printemps de 1939, avait été recueillie au mois d'aoit 
suivant. Depuis 1940, elle donnait chaque année, en deux gestations, de six a huit cha- 
tons. Tous furent bien portants jusqu’a ceux qui naquirent au printemps de 1946. Les 
nouveau-nés paraissaient bien constitués, mais la majorité étaient sacrifiés dans les 
24 ou 48 heures. La santé de la mére fut toujours bonne 

Le % juin 1946, elle mit bas trois petits, tous de robe noire. L’un fut trouvé mort, les 


deux autres furent conservés. C’étaient deux chattes 


Histoire de Tlaffection 


Les deux chatons se développérent normalement, en apparence, mais lorsqu’elles 
eurent de six a huit semaines on s’apercut que leur démarche était assez étrange, et 
qu’elles perdaient leur équilibre trés souvent et trés facilement. Les troubles étaient 
plus accentués chez l'une d’elles. 

L’une et autre ont tété, grandi, grossi, mangé, joué procréé une ou deux fois chaque 
année en 1947, 1948, 1949 et 1950. Elles ont appris a étre propres ; elles ont vécu fami- 
litrement dans la maison et beaucoup au grand air dans le pare ; elles ont soigné leurs 
nouveau-nés avec une parfaite sollicitude ; elles n'ont jamais été malades. Elles furent 
tuées le 2 septembre 1950 par une chienne féroce échappée d’une maison voisine. Les 
deux autres chattes de la maison s’étaient vivement réfugiées aux plus hautes branches 
d'un marronnier. 

\ lautopsie, le crane était intact et lencéphale ne présentait aucune congestion, 


* Travail du Laboratoire d’Anatomie Pathologique de Vinstitut Bunge (Ber- 
chem-Anvers) et de l'Institut de Médecine Vétérinaire de Berne. 
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Elude sémiologique. 


Les troubles de léquilibre et de la motricité dont ces deux chattes étaient atteintes 
se sont manifestés par les symptdémes suivants, 

Dans la station debout, Vastasie est évidente. Dans cette position, et dans la marche 
également, la base de sustentation est élargie, 4 peu prés le double de ce qu'elle est pour 
un chat normal. Celui-ci tiendra facilement de bout sur ses pattes placées suivant la verti- 
cale et les pieds presque joints, L’écart entre les pattes de derriére est ordinairement de 
six ou huit centimétres. Chez la chatte cérébelleuse, les membres postérieurs reposent 
obliquement sur le sol et délimitent avec celui-ci un angle de 45» environ ; lécart entre 
les membres est de 15 4 20 em, parfois davantage. De méme dans la marche. 

Le corps de l'animal, debout, est constamment oscillant de droite a gauche et inver- 
sement,. Les oscillalions se produisent aussi dans la marche. Des oscillations dans le plan 





Fig. 1 Vue d’ensemble ventrale et dorsale du cerveau de l’obs. I (78 /50) et IIL. Noter la peti 
tesse du cervelet réduit au niveau des hémisphéres 4 une mince lamelle, le vermis étant relative 
ment développé ; la protubérance conservant son volume normal. 


antéro-postérieur se produisent aussi dans la marche. Si lanimal est au repos, complete- 
meni aplati sur le sol, la téte, les membres et le trone au contact de celui-ci, ce qui est 
toujours réalisé dans le sommeil, aucun mouvement anormal ne se manifeste. Mais si 
lattention de animal est éveillée par un appel ou par un exercice spontané de sa curio- 
sité, la téte se met a osciller dans le plan sagittal et dans le plan transversal suivant que 
lanimal dirige son regard ici ou la ou le fixe sur un objet. Lorsque la chatte prend 
son repas, le trone est assez stable sur les pattes écartées. A cette occasion, les deux 
seeurs, en s’accolant suivant leur longueur, semblent chercher un appui mutuel afin 
de rendre leur position plus stable. Dans cette situation et en raison de leur occupation 
les oscillations de la téte se succédent plus rapidement : il s’agit pour elles de laper le 
bouillon de la patée, de saisir une parcelle de pain trempé ou un petit morceau de viande. 
Chaque mouvement de préhension d’aliment, exécuté par la langue ou les lévres, est 
loccasion d'une oscillation intempestive. 

Dans cette occurrence, la dysmétrie que manifestent les animaux dans leurs mouve- 
ments est particuliérement évidente. Le museau se précipite trop loin dans la patée et 
il se retire trop haut aprés avoir cueilli sa bouchée de nourriture. La téte de l'animal 
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affecte assez bien allure d'un volatile qui picore. La dysmétrie apparait encore mieux 
lorsque animal marche sur un parquet. Ses pattes se relévent beaucoup plus qu'il 
nest utile : la chatte steppe et son pied retombe trés brusquement sur le sol et le 
frappe. Si bien alors qu’un chat normal s’avance sans faire aucun bruit, sur ses 
pattes feutrées, la marche de linfirme produit une succession de bruits : tac, tac, tac, 
comme si chacun de ses pieds était chaussé d'un sabot. L’animal esl comme un malade 
alarique qui sleppe et qui talonne. 

L’animal perd son équilibre avec la plus grande facilité et tombe soit a droite, soit 
a gauche. On peut provoquer, a coup str, une chule, en fournissant aces chattes un 
point d’appui que lon retire brusquement. Si on caresse le flanc de lune, elle s’aban- 
donne sur le point d’appui qu’on lui offre ; si on retire subitement la main, elle tombe. 
Si l'autre vient se frotter Péchine & une des jambes de lobservateur en s'y appuyant 
légérement, elle verse dés qu'il s’écarte delle. 

Dans la marche au ralenti, habituelle quand l'animal flane, les chutes sur le flane 
sont fréquentes. Elles le sont bien davantage et deviennent plus impressionnantes si 
animal se hate, court et bondit. Cette expérience se renouvelle chaque fois que ces 
chattes se trouvent a trente ou quarante métres du lieu de leur repas et qu'on les y con- 
voque. Elles courent en titubant, font des bonds maladroits, tombent et se relévent et 
se précipitent de nouveau vers le repas. Le tracé de leur marche serait une ligne irré- 
culi¢érement ondulée. Cette démarche ébrieuse est compliquée de chutes fréquentes. 

L’incoordinalion des mouvements dans la marche, la course et le bond, comme dans la 
préhension des aliments, est plus accentuée lorsque lanimal sort dune période de sommeil 
soit le matin, soit dans la journée et aussi quand il fait froid, par exemple en hiver si la 
chatte passe du jardin * lintérieur de la maison. 

Les deux chattes ont su, tres tol, utiliser leur queue comme balancier pour facililer leur 
équilibre instable. Un chat normal qui se déplace a, en général, la queue plus ou moins 
courbée mais suivant une ligne horizontale, ou bien il la remue au gré de sa fantaisie et 
ces mouvements 


vont aucun caractére utilitaire. Nos chattes lorsqu’elles marchent 
ont toujours la queue dressée rigide, oscillant d'un cété a Pautre. Cet appendice, a sa 
base, sur la moitié de sa longueur, parait d'un diamétre plus considérable qu’il n'est 
chez la mére, soit qu'il posséde une musculature un peu hypertrophiée, soit que les 
poils en soient davantage dressés, 

Ces troubles de la coordination des mouvements limitent beaucoup lactivité de ces 
chattes. Elles ne courent jamais longtemps par jeu. Lorsqu’elles le font. c’est pour un 
bref instant. Cependant, elles marchent volontiers pour suivre leurs maitres dans les 
allées du jardin, Elles s’essaient parfois A bondir ; aprés quelques chutes elles ne persé- 
vérent pas. Elles ne peuvent s’élancer du sol pour se percher sur une table, ni méme sur 
une chaise, ce que réussit un jeune chat dés son quatriéme mois, Elles se hissent assez 
volontiers et sans grande difficulté pour s’installer sur un siége de jardin of} leurs griffes 
se fixent aisément. Elles ne grimpent jamais aux arbres. La plus agile a su, un jour, 
capturer un oisillon qui voletait sans pouvoir s’élever. 

Le geste du chat, quise manifeste &achaque heure du jour et qui est voulu pour chasser 
d'une région du pelage une puce insupportable, estexécuté aussi parfaitement et aussi 
rapidement qu'il Pest chez un animal normal. L‘intéegrilé des mouvements alternati/s 
des membres est done conservée 
L/état du tonus musculaire ne parail pas anormal. On n’a observé ni hypertonic, ni 
hypotonie a aucun moment. 

Les fonctions sensorielles sont apparemment normales : la vision et les mouvements 
des yeux ne paraissent en rien défectueux. Il n’existe pas de nystagmus. L’oule est aussi 
fine que chez les autres chats. 

L’élat général de ces chattes a toujours été bon. Elles n'ont jamais été malades. Elles 
ont acquis un embonpoint suffisant. Leur poil d’hiver était trés fourni et d’un excellent 
aspect. 

Des deux sevurs A, étaitla plus atteinte. Au point de vue du caraclére, elle était timide 
et craintive, alors que B. était hardie, entreprenante, méme indiscréte. A. miaulait 
rarement, d'une voix fréle, B. d’une voix forte et rauque quémandait son repas 
bruvamment et sans répit, lorsque l'heure était arrivée. A. se fatiguait vite assez lors- 
qu'elle mangeait et quittait son assiette avant les autres, comme si les oscillations de 
sa téte plus que la satiété lui eussent imposé abandon du repas. B., assez vorace, a 
toujours eu plus d’embonpoint que sa scour ; elle mangeait parfois trop gloutonnement 
et vomissait. 

Ces deux chattes avaient une intelligence normale. Elles étaient moins bien douées 
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Fig. 2. Obs. I. Coupe vertico-transversale myélinique (a) et cytologique (b), passant par le 
tiers antérieur du cervelet (celloidine, Woelcke, Crésyl-violet). 
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b 
\ ; J 
Fig. 3. — Obs. I. a) ¢ oupe passant par le plein développement des noyaux dentelés celloidine, 
Woelcke 


b) Coupe passant par le tiers postérieur du cervelet ct la partie inférieure du bulbe (celloidine, 


Woelcke). 
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Fig. 4. — a, b, c, trois degrés dans la gravité de la malformation vermienne. En a, raréfaction 


inégale par groupe de cellules de Purkinje et des grains. Noter la réaction péricapillaire piale. 
En 6, les grains sont plus effacés et par places les cellules de Purkinje ont tout a fait disparu. 
En c, raréfaction uniforme des grains et hétéropies des éléments de Purkinje dont la forme elle- 


meme n'est pas adulte (celloidine, cresy l-violet). 
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que leur mére qui est une des deux chattes les plus intelligentes parmi les chats que lun 
de nous a observés. La mére s’est toujours montrée assez susceptible ; elle boude 
parfois. Ses deux filles étaient d’-humeur égale, aussi patientes que douces. 

Elles avaient certainement conscience de leur infirmité. Toute personne qui les soule- 
vait pour les tenir un instant dans les bras devait prendre quelque précaution en les 
remettant a terre car elles se cramponnaient énergiquement aux vétements et leurs 
gesticulations maladroites griffaient les mains qui les soutenaient tant qu’elles n’a- 
vaient pas repris contact avec le sol. Elles craignaient la chute et ne cherchaient pas a 
sauter parce qu’elles avaient conscience qu'un saut d’un métre de hauteur aboutirait 
aé une chute et a un choc douloureux, 

Lorsqu’il s’agissait de rentrer dans le panier ot logeaient leurs petits, en escaladant 
le bord de celui-ci, elles prenaient toutes les précautions nécessaires pour que leur 
maladresse ne les fit pas tomber lourdement sur les nouveau-neés. 
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Fig. 4 « 


Le syndrome cérébelleur est, chez ces deux chattes, représenté par l’asta- 
sie, l'ataxie de la marche, le tremblement d’attitude, la dysmétrie, la 
perte des réactions de freinage et de l'accommodation avec une tendance a 
la compensation en utilisant leur queue comme balancier. II n'y avait pas 
de troubles des mouvements alternatifs ni de perturbations du tonus 
musculaire. 


Notre troisiéme observation, la voici : 
ll s‘agissait d’un chaton male, gris-blanc, tigré, 4gé de 4 mois. 


Antécédents familiaur : 
L’animal fut apporté a la clinique du P* Robin a Alfort et le propriétaire ayant 
disparu sans laisser de traces, une anamnése fut impossible. 
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Histoire de lajffection : 

Le désordre était probablement congénital. Le chaton passa quatre semaines a Paris, 
puis fut transporté par avion a Berne ot il fut gardé en vie pendant un mois. 

Les symptémes sont analogues a ceux présentés par un autre chat que lun d’entre 
nous avail observé. Ils sont méme plus accentués ainsi que le montre le film. Le P* Frau- 
chiger avait noté qu’en général il n’observait un tremblement, et uniquement dans les 
extrémités postérieures, que quand l’'animal était trés fatigué par les jeux ou qu'il avait 
mangé d'une facon gloutonne. On observait alors un fin tremblement de larriére-train. 

L’atazie était marquée mais il était difficle de s’assurer sil y avait ou non de l’as- 
thénie. 

Dans les mouvements unilatéraux des membres antérieurs, il y avait parfois une 
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Fig. 5. Aspect d'un lobule du lobe vermiculaire relativement bien conservé (celloidine, Nissl). 


composante dysmeétrique. Les oscillations et les chutes se produisaient aussi bien en avant 
qu’en arriére et sur le cété, sans prédilection. 

L’orientation dans lespace était bonne. Il poursuivait facilement un but mais étail 
souvent projeté hors de la direction choisie par les chutes répétées. Il se corrigeait ce- 
pendant immédiatement. Quand on imprimait a la téte et au trone des positions pas- 
sives, il essayait aussitot de s'y adapter et de les compenser. 

La natation était moins troublée que la marche : il faisait quelques brasses vers avant 
puis normalement essayait de s’accrocher a la paroi lisse du bain. En soulevant le 
haut du corps, il culbutait en arriére. Parfois on notait un mouvement de retournement 
de larriére-train autour de axe et une grosse incoordination entre les membres ante- 
rieurs et postérieurs. Les réflexes tendineux rotuliens étaient trés vifs ; les autres 
n’étaient pas nets. Le réflexe anal était présent et les sphincters normaux. 

La sensibilité paraissait normale. La réaction a lattouchement était variable comme 
c'est toujours le cas chez animal. Il répondait a lexcitation douloureuse et dans une 
direction normale. Les yeux étaient clairs, vifs et pour le reste normaux,. Les organes 
sensoriels étient normaux. 

Au point de vue psychique : Vanimal était aimable, affectueux, joueur ; il ronronnait 
quand on le caressait ou qu’on le tenait. Son appétit était bon et il était propre. 
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L’élal général était bon, sauf une diarrhée passagére, due a un changement d’ali- 
mentation ; pas d’autres troubles. Température, pouls et respiration normaux, Puces 
(D.T.T.). 

Une ponction sous-occipitale ne donna que peu de liquide. 

Il fut tué par chloroforme. 


A laulopsie générale, on ne rencontra rien de particulier. Le systéme nerveux parais- 
sait normal sauf le cervelet qui, dans les trois directions, était trop petit. La réduction 
des dimensions était surtout nette dans le sens rostro-caudal et ventro-dorsal. Le vermis 
paraissait proportionnellement plus petit que les hémisphéres (voir figure 1). 


Le syndrome cérébelleuxr est représenté ici par une ataxie de la marche, 
un tremblement des membres postérieurs, la dysmétrie, la perte de cer- 
taines réactions de freinage, l’incoordination. Il s’y ajoute une asynergie 
du trone et des mouvements de rotation autour de l’axe longitudinal. 


Les centres nerveux des trois animaux ont été éLudiés sur coupes vertico- 
transversales en série discontinue, aprés inclusion a la celloidine et colo- 
ration par le crésylviolet et une hématoxyline ferrique modifiée (Heiden- 
hain-Woelcke ‘ Voici nos protocoles, 


OBSERVATION I (A 1.B.78/50), 


Technique : Une photograpiie du cerveau de animal du cété dorsal et ventral montre 
clairement la réduction volumétrique de lorgane cérébelleux. Nous n’en ferons pas 
une description détaillée, celle-ci se dégageant beaucoup plus clairement de étude sur 


coupes seriees fig. | 


\. Topographie des lésions. 

Une série de coupes vertico-transversales passant par le télencéphale montrent Vin- 
tegrité de toutes les structures corticales, sous-corticales et mésencéphaliques, 

Les premiéres altérations de lorgane cérébelleux apparaissent sur une coupe vertico- 
transversale (fig. 2 a et b) passant par le tiers antérieur de lorgane. On reconnait sur 
la livne médiane, immédiatement en arriére des plexus chorvides formant le toit du ven 
tricule, la masse du lobe médian antérieur et au-dessus de la fissure primaire, le lobule 
simplex, la lingula, ont conservé leur structure normale. 

Les cellules de Purkinje y constituent ure rangée bien irréguliére assise sur la couche 
des grains. L’aspect change tout de suite dés qu’on aborde le lobe médian antérieur. 
Dans une des lamelles de celui-ci, on reconnait encore les grains mais, dans les autres, 
cette couche comme telle a disparu. Les cellules de Purkinje ont perdu, en outre, tout 
alignement : elles sont jetées au hasard dans la moléculaire et 4 lemplacement de la 
couche des grains. L’axe blane est occupé, lui aussi, par quelques grains dispersés, Des 
cellules de Purkinje arrivent méme a étre sous-piales. La méme disposition se retrouve 
dans le lobe ansiforme dont on reconnait le crus Let If. Dans les lamelles centrales, 
une couche de grains bien fournie est encore visible mais les cellules de Purkinje sont 
déja dispersées anarchiquement dans la moléculaire. Le désordre est plus grave encore 
dans la formation vermiculaire et le flocculus. lei aspect rappelle ce qu'on observe 
dans le lobe médian antérieur, Une partie des lamelles ansiformes est atrophiée sous 
la pression d’une petite cavité porencéphalique bridée, du cété des méninges, par une 
bande de petites cellules, d’aspect lymphocytaire, tres denses., 

Le second bloc passe en plein par les noyaux dentelés, On est immédiatement frappé 
par la différence de volume entre le lobe médian et les lobes latéraux du cervelet (fig. 3), 

Quand on y regarde de plus prés_ : le lobe médian a conservé une structure normale 
dans ses lamelles les plus profondes. Il est malformé dans les lamelles les plus superfi- 
cielles et la méme malformatien s’ébauche dans les extrémités latérales des lamelles 
les plus profondes. On voit d’abord les cellules de Purkinje quitter leur alignement et 
ségarer anarchiquement dans la moléculaire puis la couche des grains commencer 4 


s‘éclaircir. Cet aspect se voit des deux cétés aux extrémités des lamelles ot elles bordent 
la fissure et le lobe paramédians. Au niveau de ce lobe, du lobe ansiforme, pétreux et 
du floceulus la malformation est typique : hétérotopies de Purkinje, effacement de la 
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Fig. 8 Obs. Il. Vue d’ensemble (a) et détail (6) d'un des lobes. 


granuleuse dont les débris occupent la substance blanche. On trouve, en dedans, dans 
le flocculus deux ou trois lamelles ou la structure normale tend 4 reparaitre.Les lamelles 
malformées du lobule ansiforme, pétreux et méme des lamelles dorso-latérales du floc- 
culus sont entourées d'un mésenchyme lache avee de petites accumulations de cellules 
lymphocytaires. La leptoméninge est épaissie par-dessus. 
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Le tubercule acoustique, les noyaux dorsal du VIII, de Deiters, etc., qu’on commence 
4 voir ici sur cette coupe, les noyaux parolivaires supérieurs ont leur structure habituelle, 

La coupe suivante intéresse le plein développement des hémisphéres, des lobes mé- 
dian et médian postérieur. 

Pour le lobe médian postérieur, nous pouvons dire ce que nous avons dit plus haut. Les 
lamelles les plus superficielles présentent la malformation sous sa forme la plus accen- 
tuée. Un pont leptoméningé épais les couvre. Les lamelles profondes dont une partie 
appartient au lobe médian postérieur sont intactes dans le tiers médian mais aux extré- 
mités, prés de la fissure paramédiane, la maiformation se dessine, Le lobule paramédian 
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Fig. 9. Dans la zone mal formée présence de réactions inflammatoires ; a) en plein parenchyme; 
b) dans la méninge interlamellaire. 


ansiforme, le pétreux et le flocculus montrent la malformation dans son ampleur mais 
la face du floeculus adossée au tubercule acoustique retrouve partiellement sa structure 
normale, 

Le noyau dentelé emboliforme, globoide et les noyaux du toit montrent une paleur 
particuliére de leurs cellules et une augmer.tation de la neuroglie satellite et diffuse. 
Cette réaction gliale est encore plus nette au niveau des noyaux dentelés qu’au niveau 
des noyaux du toit et globoide. Il y a certainement une réduction du nombre des neu- 
rones au niveau de ces noyaux, Le méme fait s’observe au niveau des tubercules acous- 
tiques et de sa lame cellulaire des deux cdtés, mais les noyaux vestibulaires ont leur 
structure normale. 

Les olives bulbaires présentent, surtout au niveau des olives principales, une gliose 


dense avec raréfaction cellulaire uniforme, 
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Au niveau du bulbe et de la moelle cervicale, on ne note rien de particulier. 

Les structures myéliniques sont remarquablement conservées quoique trés réduites 
de volume dans les zones atrophiées. Le hile des noyaux dentelés, ses pédoncules céré- 
belleux moyen et supérieur, le corps restiforme, les olives, sont myélinisés normalement. 

Une coupe passant par la partie caudale des olives (fig. 3) montre une disparition 
presque compléte des lobes ansiformes, de la partie ventrale de Puvula a droite, des 
mémes formations a gauche avec en plus ici disparition de 'amygdale. Le lobe médian 
est fortement réduit de volume surtout dans ses parties les plus superficielles, Les deux 
fissures paramédianes sont le siége d'une leptoméningite fibrokystique. Les noyaux de 
Goll, de Burdach, du corps restiforme, du N. VIII ont leur aspect habituel. 





Fig. 10 Chat IIL: Vue de la face ventrale du cerveau en cartow he, vue dorsale du cervelet. 


B. Structure du processus histologique, 


Nous avons déja dit plus haut les variations numériques des éléments ganglionnaires, 
Ceux-ci présentent des modifications de situation. Les cellules de Golgi se retrouvent au 
hasard a travers la moléculaire souvent accolées en séries de deux ou trois le long d'un 
capillaire ou sous le revétement pial. Les cellules de Purkinje sont accolées a la mem- 
brane piale ou dispersées par unilés. Elles tendent, au fur et & mesure que la malfor 
mation s’atténue, a reprendre leur place habituelle et a se disposer en un étage. Elles ne 
présentent pas de signes de lésions. Leurs dendrites sont le plus souvent la direction 
verticale habituelle. Les grains sont a leur place ou manquent, On ne les trouve pas 
déplacés. Les cellules de Golgi et les cellules de Purkinje disparaissent parallélement a la 
moléculaire. On trouve parfois dans la couche des grains des cellules hétérotopiques de 
Purkinje accompagnées de trois ou quatre éléments de Golgi 

Quelques cellules en batonnet sillonnent la moléculaire et la couche des grains. On 
trouve aussi quelques paquets de cellules gliales apparemment peu différenciées dans 
la moléculaire, immédiatement sous le revétement pial. Ces accumulations peuvent se 
présenter sous forme d'une bande continue évoquant aspect d’un revétement embrvon- 
naire, La membrane leptoméningée est épaissie la of les malformations sont les plus 
graves, 





188 COLLET, DE AJURIAGUERRA, FANKHAUSER ET VAN BOGAERT 


Les grands éléments des noyaux dentelés dont parfois binucléés. Les petites cellules 
ont leur aspect normal. Ici aussi, il y a une certaine gliose a cellules en batonnets mais 
modérée, 

Au niveau des fissures paramédiane et ansiforme on voit que des fragments de la- 
melles ayant subi une grave transformation sont insérées dans des franges leptoménin- 
gées adhérant fortement a lécorce cérébelleuse et occupées par une réaction cellulaire 
On peut y voir de petites formations kystiques. Les plexus choroides dans leur voisinage 
immédiat ne réagissent pas. En d'autres endroits, il reste seulement un certain degré 





Fig. 11. Vue d’ensemble d'une coupe eytologique passant par le plein développement des 
noyaux gris centraux (paraffine, Nissl). 


Woedéme avee des vaisseaux trés délicats. Ces altérations symétriques sont maximales 
au niveau des fissures paramédianes, ansiforme et du recessus, mais on retrouve des 
traces dans toute la conve xité de l'organe, partout ow il y a des malformations. Ces Lé- 
sions diminuent rapidement dans la profondeur méme dans les lobes latéraux. 

Conclusion ; Nous sommes en présence d’une malformation fetale portant sur les 
lobes latéraux du cervelet et a un moindre degré sur le vermis. Elle est déterminée par un 
processus probabiement inflammatoire parti de la convexité, renforeé au niveau des 
fissures latérales, plus discret au niveau des recessus latéraux. Il aboutit a une réduction 
volumétrique variable des lamelles avee un bouleversement grave de architecture cellu- 
laire dans ces lamelles, & quelques modifications structurelles plus diserétes dans les 
noyaux gris centraux du cervelet et les tubercules acoustiques. 
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Fig. 12 Atrophie trés marquée du cervelet médian dans une coupe passant par le tubercule 
quadrijumeau postérieur (celloidine, Woelcke). 


Fig. 13. — ¢ omparer le développement massif des noyaux gris centraux a la réduction de volume 


celloidine, Woelcke). 


de l'écorce 
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OpsseERVATION II (B) (1.B. 78/50). 

A examen macroscopique l’aspect est a peu prés le méme ; le vermis et les hémi- 
sphéres sont encore plus atrophiés que dans le cas précédent. 


Technique : Le cerveau, le cervelet, la moelle, sont inclus 4 la celloidine et coupés 
en série discontinue : Crésyl-violet et Woelcke. 


1. Topographie des lésions. 


La premiére coupe, passant par la partie antérieure des noyaux gris centraux et la 
région frontale moyenne, ne montre aucune particularité non plus que la seconde qui 





a 


Fig. 14. a) Aspect d’ensemble de la malformation corticale ; 6) agrandissement de la coupe : 
| , ial I 
comparer le novau dentelé et l'écorce ; ¢) atteinte grave du vermis (celloidine, Niss}). 


passe par le plein développement de la couche optique. On ne voit aucune altération 
ni dans l’écorce, ni dans les noyaux gris centraux, ni dans hippocampe. 

Le premier bloc intéressant le cervelet et le trone cérébral passe par le plan des tu- 
bercules quadrijumeaux postérieurs. Ceux-ci ainsi que les formations de la calotte 
(locus coeruleus, noyau du pédoncule cérébelleux supérieur, noyaux réticulés, noyaux 
réticulés ventraux, noyaux du lemniscus latéral) montrent une structure normale. On 
ne retrouve rien des lamelles du lobe antérieur. On voit a gauche quelques fragments de 
circonvolutions atrophiques appartenant a la formation vermiculaire. Elles montrent 
déja, d'une facon caractéristique, les malformations que nous décrirons plus en détail 
sur les coupes suivantes. 

La coupe suivante passe par la naissance du pédoncule cérébelleux moyen et la partie 
antérieure de olive (noyau parolivaire supérieur médian). On reconnait la fissure pri- 
maire et, ventralement a légard de celle-ci, des éléments relativement conservés du 
lobule simple. Dorsalemert, le lobe antérieur montre une atteinte marquée des circon- 
volutions les plus superficielles. On reconnait les deux fissures paramédianes. Les lobules 
ansiformes sont des deux cdtés fortement atteints ainsi que les formations vermicu- 
laires. 
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des faiseeaux et des cornes antérieures et postérieures du collet 


Fig. 15. Hémihypertrophie 
celloidine, Woelcke et Niss}). 


du bulbe, au point de vue cytologique (a) et myélini ue (b 
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La coupe suivante passe par la partie antérieure du noyau dentelé. On reconnait le 
puissant noyau de Deiters, le noyau du facial et le noyau ventral de la 8° paire acous- 
tique. Ces différents noyaux ne montrent aucune anomalie. Par contre, les malforma- 
tions apparaissent déja sur le versant externe du tubercule acoustique. Le flocculus et 
le lobule pétreux montrent déja une anomalie dans la disposition des cellules de Pur- 
kinje. Le lobule ansiforme et le lobule paramédian ne sont représentés que par des moi- 
gnons de lamelles ou dans un fouillis de grains on retrouve ca et la des cellules de Pur- 
kinje isolées, On reconnait encore la fissure paramédiane. 

La malformation est symétrique. Certaines lamelles cérébelleuses malformées sont 
suspendues dans des cavités arachnoidiennes reliées 4 la méningite fibreuse. 

Le vermis est beaucoup plus réduit de volume, il est tassé dans le sens vertical. La 
disposition anatomique normale est encore reconnaissable dans la luette et dans les 
éléments les plus centraux du lobe médian. Au fur et & mesure qu’on se rapproche de 
la surface de lorgane et qu'on se rapproche de la fissure paramédiane des deux cétés, 
les malformations deviennent plus graves. Les grains sont disposés d'une facon tout 


a 
fait anarchique. Entre les grains on retrouve de petits paquets de cellules de Purkinje 
Entre deux lamelles les plus superficielles, on reconnait de nouveau une petite forma- 
tion kystique, sorte de cul-de-sac issu des cavités arachnoidiennes et au voisinage des- 
quelles il existe encore un foyer d’inflammation périvasculaire 

Des proliférations a la fois gliales et hématogénes s’observent également au niveau 


de la fissure paramédiane gauche. 

Du noyau dentelé, on devine ici la partie la plus antérieure, il présente une certaine 
raréfaction de ses grands éléments magno-cellulaires et une infiltration gliale anormale 

La coupe suivante passe par le plein développement du noyau dentelé. Ce novau 
est peu altéré, de méme que les noyaux du toit, les noyaux globoides et emboliformes 

Le tubercule acoustique est intact. Le flocculus est le moins altéré de toutes les for 
mations latérales, aprés luvula et les lamelles profondes du lobule médian. Le lobule 
ansiforme, pétreux et paramédian ne sont représentés que par des moignons. Les noyaux 
olivaires sont gréles et le siége d'une certaine gliose 

Du edté de la moelle : rien de particulier 

Les nerfs optiques ont leur structure normale 


La structure du processus hislopathologique est identique & ce que nous «avons 
décrit chez Pautre chat. Les lésions sont plus graves et on retrouve encore des alt 
rations inflammatoires fraiches et certainement primaires 


Opservation Il (Berne 976 


Macroscopiquement, on voit ici sur la photographie de la face ventrale du cerveau la 
méme réduction extréme du cervelet et une protubérance et un bulbe plutét larges 
Une photographie de lorgane vu d’en haut derriére les tubercules quadrijumeau x 


| 
I 


postérieurs, montre que latrophie porte ici presque également sur le vermis et les hémis- 


pheres (fig. 10 


Elude histopathologique 


Technique : n°’ 976 Berne ; IB 26/49. Une série de coupes vertico-transversales allant 
du pdle frontal jusqu’au niveau des collicules quadr. antérieurs : Congélation, Crésyl 
et myéline. Coupes sur deux niveaux du cervelet et a lextrémité caudale du bulbe, ver- 
tico-transversales : congélation, crésyl-violet 


I. La série des coupes allant du lobe frontal jusqu’'au mésencéphale (crésyl, Woelcke 
ne montre pas d’anomalies, 


Il. Cervelel et formations voisines 


\. Topographie du processus pathologiqu 


Notre premiére coupe passe par le plein développement des noyaux grix centraux 
et par les olives supérieures, La structure du cervelet frappe immédiatement par labon- 
dance des grandes cellules réparties a profusion mais en désordre dans lépaisseur de 
la lame grise. Cet aspect s’observe dans toute létendue de lécorce. Le vermis ne se dif- 


férencie des lobes que par la disposition horizontale des lamelles et son siége médian. 
On reconnait au niveau de la lingula une couche de grains mais la disposition anarchique 
des cellules y est la méme que dans le reste de l'écorce. Au niveau des hémisphéres, les 
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lamelles sont trappues, larges, uniques, constituant de véritables bourgeons, coiffés 
d'un revétement méningé. Si l'on reconnait la fissure primaire, on reconnait également 
des deux cétés la fissure ansiforme, mais le lobule paramédian, les lobules ansiformes et 
le lobule pétreux ont le méme aspect. Ils ne différent entre eux que par la largeur des 
circonvolutions. Dans aucun de ces lobules on ne voit de différenciation en lamelles. Une 
ébauche de formation de replis lamellaires s’observe dans le flocculus sous forme de 
disposition en bouquet et ici dans l’ébauche on voit apparaitre l’esquisse d'un sillon. 

Les noyaux centraux sont étalés dans toute la base de la substance blanche et contien- 
nent, eux aussi, surtout d’un cété, un nombre anormal de cellules de grande taille. Le 
noyau ventral du VIII, le noyau cochléaire propre, l’olive supérieure, ne présentent pas 
de pertes de cellules. Celles qu’on voit sont peut-étre un peu plus minces qu’habituelle- 
ment. Les autres formations nous semblent intactes, en particulier les différents noyaux 
du nerf vestibulaire et de la substance réticulée. 

Sur une coupe plus antérieure on retrouve au niveau de la lingula et du lobe antérieur 
les mémes modifications structurelles. Le flocculus est ici plus développé mais il pré- 
sente certainement des cellules en nombre inhabituel et de taille anormale. Le puissant 
noyau de Bechterew et le noyau du V sont normaux. L’olive supérieure et la parolive 
montrent de nouveau une certaine minceur de leurs cellules, toutefois moins frappante 
qu’au niveau précédent. On voit d’un cété une partie importante du bras du collicule 
postérieur. 

B. Structure du processus pathologique. 

L’écorce cérébelleuse est couverte par une méninge plus fibreuse qu’habituellement 
non infiltrée, riche en vaisseaux trés dilatés et envoyant entre les ébauches des lobes 
des cloisons moins denses sans doute mais aussi trés vascularisées et présentant de temps 
a autre quelques éléments infiltrants du type plasmocytaire. Dans le ruban cortical 
de ces ébauches lobaires on est surtout frappé par la présence de grandes cellules gan- 
glionnaires arrondies, colorées d’une facon modérée mais dont les dendrites apicaux sont 
tantét orientés vers la surface de la lame, tant6t vers l’axe. On n'y voit pas de corps 
de Nissl bien nets mais la substance tigroide est répartie d’une facon diffuse, le noyau 
est excentrique mais ne présente pas de signes de malformation ni d’altération. Entre 
ces cellules ganglionnaires, on voit des éléments gliaux, quelques capillaires, mais nulle 
part des grains. Il est possible que les petites cellules soient des éléments de Golgi. Dans 
Je flocculus on voit apparaitre a partir de la surface des masses de grains pénétrant en 
gerbe dans l’ébauche de la lamelle et refoulant devant elle les éléments ganglionnaires 
A ce méme niveau les cellules ganglionnaires tendent a prendre un dispositif par cou- 
ches. Nulle part les cellules ganglionnaires n’ont l'aspect de cellules de Purkinje ty- 
piques. 

Dans l’axe blanc on voit de nombreux éléments de Purkinje en migration. A la face su- 
périeure du noyau dentelé des deux cétés mais surtout net d'un cdté on retrouve des 
bouquets gliaux, représentant vraisemblablement les centres germinatifs gliaux du futur 
axe blanc. 

Les olives présentent simplement des cellules gréles sans réactions gliales. 


En résumé, nous sommes en présence d’une véritable dysgénésie corti- 
cale cérébelleuse intéressant au méme degré le vermis et les hémisphéres, 
sauf le flocculus ou il y a une ébauche de constitution de replis lamellaires. 
Les grains ne se forment qu’a ces derniers niveaux et dans la lingula. La 
dysgénésie des noyaux gris centraux est discréte. Elle s’exprime simple- 
ment dans un étalement dans l’espace de ces noyaux et une richesse anor- 
male en cellules, mais la dysgénésie trouve encore son témoignage par la 
présence au versant axial du noyau d’une trainée de glie embryonnaire. 
L’ébauche lobulaire est couverte par une leptoméninge anormalement 
riche en vaisseaux. Il en est de méme des cloisons pénétrant entre les 
lamelles et dans les fissures. Les noyaux du trone cérébral sont intacts, 
les olives montrent des deux cotés une certaine hypoplasie. 

Il y a en outre une anomalie de structure qui mérite d’étre retenue. Le 
collet du bulbe est beaucoup plus développé d’un cété que de l'autre 
c'est le coté droit qui est le plus développé : 'hémibulbe de ce cété a un 
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tiers de plus que du cété opposé. Déja le noyau de Goll est, de ce cété, 
plus ric he en grandes cellules ; le noyau de Burdach est plus large 
les groupes latéraux de la corne antérieure sont beaucoup plus larges mais 
la différence est la plus nette au niveau de la corne postérieure : la téte 
de la corne, les cellules terminales, la couche des cellules de la zone de Lis- 
sauer sont beaucoup plus développées. Ces couches ont deux fois la largeur 
et la hauteur de ce qu’elles ont 4 gauche. Cela se voit plus nettement 
encore sur une préparation myélinique. La signification de cette hypertro- 
phie nous échappe. 

Ces trois observations constituent un groupe unique, méme s’il y a 
entre elles des différences d’intensité. 

Notre expérience sémiologique de l’ataxie cérébelleuse congénitale du 
chat est trop restreinte pour pouvoir individualiser un syndrome qui 
répondrait a ces cas de dysgénésie. Nous ne pouvons dans |’état actuel 
de la connaissance des affections cérébelleuses spontanées de |’animal 
que décrire soigneusement ce qu’on a vu. 


Le syndrom? présenlé par nos lrois animauc comporle une alarie, une 
astasie, du tremblem?nt d atlitul? el ure incoordina'ion marquée. La dys- 
métrie el les pertes du freinage sont typiques. 

Par contre, dans les mouvements alternatifs il n’y a pas de dysdiado- 
cocinésie et il n'y a pas d’hypertonie en extension, non plus que d’hypo- 
tonie. Le troisiéme avait une asynergie du tronc et une tendance a l’enrou- 
lement autour de l’axe. La seule différence entre les deux premiers et le 
troisiéme c'est que, chez ce dernier, le lobe médian participait autant a 
la maladie que les lobes latéraux. 

Loin de nous cependant de tirer de cette différence une conclusion 
physiopathologique. 

Quand on disposera d'un plus grand nombre de cas, avec étude sur 
film et vérifiés, peut-étre pourra-t-on alors essayer de distinguer ce syn- 
drome de ceux qui ont été décrits dans les abiotrophies de l’organe et 
dans les encéphalites ? mais c'est certainement trop tét pour s’y attacher. 

Que peut nous apporter (en tenant compte que les lésions expérimen- 
tales et spontanées ne sont pas homologables sans réserves) dans |’inter- 
prétation de ces signes cliniques, la pathologie expérimentale ? 

On attribue l’opistothonos, l’hyperextension des extrémités et l’aug- 
mentation du tonus et des réactions de soutien, l’hyperréflexie tendineuse, 
a une atteinte du lobe antérieur (lobule central, culmen et lingula) (Con- 
nor, 1941 ; Connor et German, 1941). Les altérations du néo-cervelet 
justifieraient des désordres transitoires du type asynergique, surtout les 
lésions du lobe ansiforme paramédian et de la pyramide (Carrea et Mettler, 
1947). L’ataxie du trone serait due & une atteinte de l’archicervelet 
(Carpentier et Penny, 1952) et aussi de sa projection olivaire (Carrea, 
Reissig et Mettler, 1947 

C’est tout ce que nous avons pu recueillir. 


La siluation de celle afjeclion dans le cadre des alaxies congénitales du 
chal est aisée a fixer. Il ne s’agit pas ici de ces abiolrophies du type de 
celles décrites par Herringham et Andrews (1888), Langelaan (1907 
Brouwer (1943), Finley (1935), Brouwer (1942) et Schut (1946). 

Il ne s’agit pas non plus d’une encéphalite cérébelleuse, affection céré- 
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belleuse progressive avec atonie, asthénie, troubles des réflexes labyrin- 
thiques, attitudes anormales de la téte, absence d’exagération des réac- 
tions de soutien, qui s’accompagne d’une atteinte progressive de |'état 
général et se traduit par une encéphalite a prédominance cérébrelleuse, 
réalisant une perte grave des cellules de Purkinje, surtout dans les hémi- 
sphéres cérébelleuses mais touchant aussi les N. dentelés du toit, vestibu- 
laires, les noyaux de la racine mésencéphalique du trijumeau et a un 
léger degré le noyau réticulé ponto-bulbaire. Cette affection que nous 
avons décrite chez deux chats d’une méme nichée (van Bogaert, 195] 
est une maladie inflammatoire acquise. 

I] ne s’agit pas d’une alléralion dégénérative non plus de l’ordre de celle 
décrite dans un cas trés difficile & interpréter de Carpentier et Penny 
(1952). Leur chat présentait une affection acquise du cervelet dont les 
rapports avec l’infection urinaire (calculeuse) dont l’animal est porteur 
sont mis en doute par les auteurs. Elle se manifesta par une démarche 
cérébelleuse & grands déportements latéraux, une abduction-extension 
des membres antérieurs, une abduction-demi-flexion des membres posté- 
rieurs, une incoordination des mouvements de la téte et du cou, une hyper- 
tonie des extenseurs, une ataxie marquée du trone dans le mouvement de 
se lécher, des mouvements brusques de retrait de la téte en mangeant. 
Il n’y avait pas de nystagmus. Les réflexes tendineux étaient vifs. Pas de 
réflexes toniques du cou. Le cervelet était réduit de la moitié de son volume, 
le lobe antérieur paraissait le mieux conservé. L’écorce cérébelleuse mon- 
trait une grave perte des grains et des Purkinje, moins dans la lamelle 
basale et le lobe antérieur qu’ailleurs. Noyaux du toit altérés. Raréfaction 
et lésions cellulaires du complexe olivaire inférieur. Il s’agit, chez le chat 
de Carpentier et Penny, d'une atteinte toxique brutale du cervelet et non 
d'une encéphalite. 

Nous sommes dans nos cas en présence d'une hypoplasie liée ad un pro- 
cessus inflammaloire fetal, ayant porté avec une intensité maximale chez 
les deux premiers animaux sur les hémisphéres, chez le troisiéme égale- 
ment sur les hémisphéres et la partie médiane de l’organe. 

Le fait que dans les deux premiers cas, au niveau de la partie médiane, 
les lamelles qui sont situées dorsalement de la fissure primaire sont déja 
atteintes alors que celles qui sont ventralement de cette fissure le sont 
beaucoup moins, est aretenir. De méme l’accentuation des malformations 
dans le lobe antérieur au fur et A mesure qu’on se rapproche des fissures 
paramédianes n'est pas non plus négligeable. Les formations dépendant 
des fissures ansiformes sont trés gravement altérées alors que celles qui 
bordent le recessus latéral présentent une esquisse d’évolution normale. 

On peut en conclure que le processus pathologique fetal s est déroulé de 
préférence au voisinage des fissures de la convexilé du cervelel et parli- 
culiérement dans la proximilé des fissures paramédianes el ansiformes. 
Il y a laissé des traces sous forme de cavités d’arachnoidite kystique ot 
des infiltrations inflammatoires sont encore décelables. Ce processus a été 
d’une gravité variable dans nos trois cas ; le plus grave chez le second 
animal, le moins grave chez le troisiéme. 

Il a réalisé un arrét du développement des lobes sous-jacents ou proches 
et abouti a une absence des grands éléments de Purkinje et a cette héte- 


rolopie d’éléments de Purkinje qui n’ont pas complété leur cytogénése. 
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Sur la nature de ce processus leploméningé fissuraire nous en sommes 
réduils aux hypotheses. 

La mére de nos deux premiers chats avait toujours été bien portante 
pendant la grossesse de ceux-ci — elle le fut avant et aprés. Toutes ses 
portées ont été normales. Sur celle de notre troisiéme chat, nous sommes 
sans renseignements et cependant d’un point de vue histopathologique, la 
nolion d'une alteinle intra-ulérine s’impose, résultant vraisemblablement 
d'une infection transplacentaire. 

Cette notion qui se dégage, dans nos cas, de la topographie et de 
qualité des lésions a déja été envisagée par d'autres auteurs. Que cette 
infection transplacentaire réalise des altérations localisées, dans une méme 
nichée chez deux animaux, au méme organe, alors que le reste de l’encé- 
phale est normal, ne doit pas nous surprendre a priori. On sait bien que, 
suivant les sujets, la rubéole maternelle réalise des cataractes, des pieds 
creux, une surdité, c’est-a-dire des déterminations au niveau d’un seul 
appareil ou d’une maniére prédominante au niveau d’un appareil. 

Dans la littérature, il y a quelques cas décrits d’hypoplasie cérébelleuse. 
Celui de Langelaan (1907), les trois de Jelgersma (1918), of le pont et le 
bulbe étaient également atrophiés et dont deux présentent une image 
de méningite. 

Chaillous, V. Robin et P. Mollaret ont rapporté en 1931 sous le titre de 

Cataracte bilatérale et troubles cérébelleux congénitaux chez un jeune 
chat » une observation qui trouve certainement sa place ici. Jeune chat 
chez lequel, dés les premiers jours, on a remarqué des troubles neurolo- 
giques qui existaient encore vers la fin du premier mois mais avaient 
tendance a disparaitre. Les troubles consistaient en un petit tremblement 
de repos, grossiérement rythmé et en troubles cérébelleux a prédominance 
kinétique, une hypotonie musculaire. L’état général était intact, le psy- 
chisme normal. Il avait en outre une cataracte double. 

Les auteurs rappellent a cette occasion une observation de Poenaru 
et Vechin ot un chat sur cing était atteint et une autre observation per- 
sonnelle des auteurs de deux chats siamois. Chez ceux-ci les troubles 
locomoteurs disparurent complétement au bout de trois semaines. 

Chaillous, Robin et Mollaret admettent qu'une méme cause toxique 
ou infectieuse est responsable de la cataracte et des troubles neurolo- 
giques. Nous verrons plus loin combien cette intuition fut justifiée par les 
travaux ultérieurs les plus récents. 

Dans un travail de 1946, J. D. Verlinde et J. G. Ojemann ont observé, 
chez cing chats de deux mois, des signes d’ataxie cérébelleuse caractérisés 
par un trouble de l’équilibration, des troubles de la coordination des 
mouvements et de l’espace optique. Trois de ces chats appartenaient a 
la méme nichée. Tous présentaient un développement insuffisant du cer- 
velet et chez tous hypoplasie intéressait les hémisphéres, le pont étant 
normal, Au point de vue histologique, les cellules de Purkinje étaient alté- 
rées Ou manquaient, la moléculaire et la granuleuse étaient souvent amin- 
cies et par places éclaircies. C’étaient surtout les grains qui étaient 
éclaircis mais seulement en des zones limitées. Les fibres étaient 
minces mais les gaines myéliniques étaient normalement développées. 

Les auteurs hollandais rappellent deux cas de la méme nichée de Gyar- 
mati avec une altération manifeste du développement des lamelles et des 
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sillons et une absence presque compléte de cellules de Purkinje. Ils ap- 
portent encore l’observation d’un autre chat avec une hétérotopie et une 
hypoplasie des cellules de Purkinje. 

Ces cas se rapprochent étroitement des ndtres mais les auteurs ne disent 
rien des altérations leptoméningées, et si l’on considére les reproductions 
photographiques l’hypoplasie parait étre plus importante dans nos cas, 
au moins pour ce qui regarde nos observations I et II. 

Récemment, Verlinde (1949) est revenu sur le probléme des ataxies 
cérébelleuses congénitales du chat, & propos d’un chat et d’une chatte 
agés de trois mois, dont la mére aurait fait au début de la gravidité une 
maladie qui avait atteint d’ailleurs encore d'autres chats du voisinage, 
parfois avec une issue fatale. La nature de cette maladie était inconnue 
mais la mére des deux chatons se rétablit. Les deux chatons de Ver- 
linde présentaient une ataxie avec incoordination, hypermétrie, rappelant 
celle de l’hypoplasie cérébelleuse. Le cervelet avait son apparence macros- 
copique normale, mais il y avait une disposition anarchique de la couche 
des grains et parfois un défaut de celle-ci. Les cellules de Purkinje étaient 
parfois sl petites qu'il était difficile de les distinguer des cellules en cor- 
beille. 

Verlinde rappelant que les autres nichées d'une méme mére peuvent 
étres normales, se demande si, dans ces cas, il ne s’agit pas d’une affection 
virale chez la mére au début de la gravidité, affection qui est responsable 
du trouble du développement par analogie a ce qu’on voit chez la femme 
a la suite des infections rubéoliques. 


CONCLUSIONS. 


1. Il existe chez le chat une hypoplasie cérébelleuse, due A une lésion 
inflammatoire de l’organe pendant la vie foetale et aboutissant a un arrét 
de développement des lamelles, & une perturbation grave de la différen- 
ciation structurelle de ’écorce cérébelleuse. 


2. Elle porte au maximum sur les hémisphéres entre la scissure para- 
médiane et le lobe vermiculaire. Elle ne respecte pas le lobe médian et 
dans celui-ci elle est la plus intense au niveau des extrémités des lamelles 
avoisinant la scissure paramédiane et au niveau des lamelles superficielles. 
Cette localisation doit avoir quelque rapport avec l’inflammation lepto- 
méningée dont l’hypoplasie est la signature et peut-étre avec un dispo- 
sitif veineux des membranes molles. 


3. Elle peut exceptionnellement s’accompagner d’une hypertrophie de 
certaines formations du collet bulbaire homolatéral. 


1. Cette hypoplasie est peut-étre le résultat d’une infection virale trans- 
placentaire, mais nous n’avons pas de données plus précises A ce sujet. 
I] est vrai que ces infections maternelles peuvent passer inapercues. Le 
fait que souvent plusieurs chats d’une méme nichée sont touchés, que la 
méme mére peut avoir avant ou aprés des nichées normales, plaide dans 


ce sens. 


5. Le syndrome clinique dans cette hypoplasie comporte avant tout 
une ataxie-astasie, une incoordination motrice avec dys- et hypermétrie. 
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Le tremblement d’attitude est variable. Il n’y a pas de troubles du tonus 
ni des mouvements alternatifs. On peut observer parfois une asynergie du 
tronc et des mouvements d’enroulement autour de l’axe. 


6. Ces ataxies par hypoplasie sont 4 séparer, au point de vue histopa- 
thologique, des abiotrophies et des encéphalites 4 prévalence cérébelleuse, 
mais il est trop tot pour tenter de les en séparer sur le plan sémiologique . 
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ETUDES NEURO-ORTHOPEDIQUES SUR LA PARALYSIE 
DU QUADRICEPS DANS LA POLIOMYELITE (* 


J. CANADELL-CARAFI et L. BARRAQUER-BORDAS 


Barcelone 


I.— INTRODUCTION ET DISCUSSION NEUROPH YSIOLOGIOUE 


Dans le traitement des séquelles paralytiques de la poliomyélite an- 
térieure aigué, les transplantations musculo-tendineuses peuvent con- 
naitre une large application, 4 la condition toutefois qu’elles soient réelle- 
ment indiquées, trés correctement exécutées, et enfin suivies d'une réé- 
ducation soigneuse et patiente. 

En ce qui concerne la premiére et la derniére de ces conditions, les 
plasties qui utilisent des muscles habituellement antagonistes des pa- 
ralysés, posent des problémes spéciaux, et cela principalement dans les 
extrémités inférieures, par rapport a la fonction de la marche. 

Parmi les myoplasties d’antagonistes dans les extrémités inférieures, 
on doit surtout retenir celles qui ont pour objet de compenser le plus 
possible la fonction d’un quadriceps fémoral paralysé, et ce, pour les 
raisons sulvantes : 

1° La fréquence avec laquelle ce muscle est plus particuliérement af- 
fecté par la maladie de Heine-Médin, 

2° La grande importance de sa fonction dans la station bipéde et plus 
spécialement dans la marche, 

3° La nécessilé d’avoir recours a des muscles habituellement anta- 
gonistes pour arriver a le suppléer. 


Ce sont la toutes circonstances qui donnent a la plastie du quadriceps 
une toute particuliére importance, en son triple aspect des indications, 
de la technique et des résultats. 

De nombreux auteurs, trés probablement découragés par le résultal 
médiocre ou négatif de quelques-uns de leurs essais, ont prétendu expliquer 
ces échecs par l’intervention de certains principes qui régiraient de facon 
définitive le fonctionnement des muscles des extrémités inférieures dans 


Communication présentée a la Asso. de Neurologia y Psyquiatria ; Barcelone, 
mars 1954, 
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la fonction de la marche. De ces principes, on pourrait déduire l’idée fon- 
damentale de l’inutilité des plasties des antagonistes pour la fonction de 
la marche. L’ampleur et la force que ces auteurs prétendent attribuer a 
ce que l’on appelle « l'automatisme de la marche », est la raison invoquée 
par eux. 

\ lopposé de cette attitude, nous sommes amenés a rejeter de telles 
affirmations pour les raisons ci-aprés : 

1° Notre conception neurophysiologique de la question. 

20 L’étude électromyographique que nous avons réalisée des plasties 
du quadriceps. 

3° Notre expérience des résultats obtenus, grace a elle, dans une sé- 
rie de 58 cas opérés. 


Nous pensons étre fondés 4 refuser cette attitude fataliste qui, si elle 
était prise telle quelle, nous aménerait A priver de nombreux malades 
de possibilités certaines d’une grande amélioration fonctionnelle. 

\ notre avis, les auteurs qui s’expriment dans le sens négatif indiqué 
plus haut, ne le font pas en partant d’un raisonnement initial des faits, 
sans passion, mais au contraire en cherchant comme lI’a fait l'un d’entre 
nous (J. C.C.), une explication 4 des résultats impropres, mesquins ou 
franchement mauvais qui n’ont été tels que parce qu’on a prété uniquement 


attention de préférence a la technique de la transplantation et encore, 
pas toujours et en négligeant plus ou moins ouvertement les 


nuances de leurs indications et, surtout, la rééducation subséquente 
necessaire, 

En réalité, surtout lorsqu’il s’agit des antagonistes et a fortiort de la 
fonction de la marche, Vindication précise, la technique minutieuse et la 
rééducation patiente et persévérante sont également nécessaires pour 
obtenir un succés complet dans une transplantation. 

Pour faire connaitre notre opinion et notre expérience, nous exposerons 
en deux chapitres successivement 

1° Une argumentation neurophysiologique ayant pour centre le sens 
et la portée de l’ « automatisme de la marche » ; 

2° L’étude électromyographique de la plastie du quadriceps ; 
3° La considération des indications de cette plastie : 

19 Des notes sur la technique de cette méme plastie ; 
»° Les principes de la rééducation ; 


6° Les résultat cliniques obtenus. 


\insi que nous l’avons dit plus haut, nombreux sont les auteurs qui 
proscrivent absolument toute tentative de plastie au moyen d’antago- 


nistes dans les extrémités inférieures, en invoquant a la suite, croyons- 
nous, de certains échecs une hypothése neurophysiologique ; la pré- 


dominance supposeée de ce que l'on a appelé « l'automatisme de la marche », 
Signalons en passant, que ces mémes auteurs n’hésitent pourtant pas a 
conseiller la transplantation de muscles antagonistes dans les extrémités 
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supérieures. Ils accordent méme & la plastie des antagonistes dans les 
extrémités inférieures une capacité de suppléance pour d’autres fonctions, 
mais ils la refusent absolument pour la fonction de la marche. 


La question reste done concentrée sur la valeur et la mise en vigneur 
| 


du soi-disant « automatisme de la marche », C’est pour cela que nous 
devrons orienter également vers lui notre discussion neurophysiologique. 

Nous commencerons par souligner un fait qui pourrait ne pas étre clai- 
rement établi pour quelques-uns : c’est que l’innervation réciproque 
(avec l’inhibition centrale 4 laquelle elle est liée) n’est pas une simple 
conséquence, ni méme une manifestation prépondérante attachée a 
1’ « automatisme de la marche », mais que, en réalité, cette innervation 
réciproque est un processus a la fois beaucoup plus primaire et beaucoup 
plus général que ce soi-disant automatisme. 

D’autre par‘, c’est une erreur d’accorder & cette innervation réciproque 
une efficacité excessive. I] est certain que la contraction d’un muscle dé- 
terminé — agoniste ou protagoniste — tend a provoquer le relache- 
ment de ses antagonistes, en vertu d’un processus d’inhibition centrale. 
Mais cette régulation est dotée d’une certaine plasticité anatomo-fonc- 
tionnelle. En ce qui concerne cette plasticité, il faut done se demander 
tout d’abord si ce relachement ne cessera pas de se produire & l’instant 
méme ot l’ancien antagoniste cessera lui-méme de l’étre. A l’appui de 
cette hypothése, nous rappellerons que existence d’agonisme et d’an- 
tagonisme partiels et temporels entre des muscles squelettiques est un 
fait normal et fréquent dans l'économie de l’organisme. P. Le Coeur lui- 
méme a démontré comment les muscles ischio-tiblaux agissent en sy- 
nergie avec les extenseurs pendant la premiere phase le premier temps 
de la marche. Dans des conditions normales, |’antagonisme et le relache- 
ment ne se produisent plus que pendant la seconde phase. 

N’est-il pas logique de penser alors qu’un tel relachement ne se pro- 
duise plus lorsque, aprés une plastie de ces muscles, ils ont été transformés 
en protagonistes exclusifs et persistants des extenseurs ? Il semble qu'il 
en soit ainsi. Mais n’anticipons pas, car il est nécessaire d’arriver & nos 
conclusions de facon progressive et, par conséquent, plus solide. 

\fin de poursuivre la ligne de raisonnement que nous avons choisie, 
il convient d’insister ici sur la possibilité de contraction simultanée, sy- 
nergique, d’un muscle agoniste et de son antagoniste habituel ; fait uni- 
versellement admis et prouvé sur des terrains trés distincts les uns des 
autres. A titre d’exemple, nous citerons quelques cas. 

En premier lieu, nous rappellerons ce qui arrive dans les actions dites 
staliques des muscles squelettiques. En effet, suivant ce qu’écrit concré- 
tement L. Bard (1924), « dans les actions cinétiques, les muscles prota- 
gonistes du mouvement en cause et leurs antagonistes fonctionnent en 
opposition, alors que, dans les actions statiques, il n’y a plus de prota- 
gonistes et d’antagonistes, mais uniquement des muscles qui agissent 
au méme Litre, S\ nergiquement : c’est, en effet, cette opposition des deux 
appareils antagonistes qui permet les déplacements dans le premier cas 
et c’est leur synergie qui assure l’immobilisation dans le second. Or, il 
est bien évident qu’il n’en est pas ainsi seulement parce que opposition 


el synergie existent parallélement dans les centres moteurs en cause 
Nous voyons done que L. Bard, non seulement affirme clairement 
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et péremptoirement la contraction simultanée, synergique, au cours des 
actions statiques, de muscles qui tendent 4 mobiliser en sens inverse une 
méme articulation, mais encore qu’il fait ressortir le corollaire obligé que 
ces deux types de contraction doivent avoir leur représentation anatomo- 
fonctionnelle propre et bien définie dans le systéme nerveux central. 


Ainsi donc, le contréle de contractions synergiques — de protagonistes 
et antagonistes habituels — serait quelque chose de pleinement normal 


et de bien établi dans le fonctionnement du systéme nerveux, suivant 
ce que nous démontre ce premier exemple. 

A. Thévenard (1926), abondant encore dans le sens des idées de L. Bard, 
en arrive a préciser que « le renforcement de la contraction statique s’ac- 
compagne d’un renforcement tonique de |’antagoniste ». Selon Thévenard, 
cette contraction de |’ « antagoniste » ne pourrait pas s’expliquer par 
l'accomplissement d'une simple fonction d’immobilisation, mais qu'elle 
reléverait encore d’une mission régulatrice plus ample. Mais ce sont des 
détails que nous ne devons ni considérer, ni discuter ici. 

Et en citant Thévenard, nous allons ouvrir ici une parenthése a pro 
pos de la fonction du quadriceps dans la station bipéde et au sujet de 
ses rapports avec celle des deux muscles de la région postérieure de la 
cuisse dans ces conditions, question qui nous intéresse particuliérement, 
étant donné l’orientation concréte de la présente étude. 

Duchenne, de Boulogne, contrairement 4 la majorité des auteurs, sou- 
ligne l'état de contraction que manifestent, dans la station bipéde, les 
muscles de la région postérieure de la cuisse. Cette contraction aurait 
pour but principal, en prenant comme point fixe son insertion distale, 
de limiter le basculement en avant du bassin. 

Duchenne opinait que, dans ces conditions, le quadriceps fémoral, trés 
important dans la fonction de la marche, serait loin d’avoir un role impor- 
tant. 

Cependant, Thévenard, qui accepte l’opinion du neurologue de Boulogne 
en ce qui concerne la fonction des muscles postérieurs de la cuisse, croit 
pourtant que le quadriceps se contracterait parfois durant la station bi- 
pede. Ce qui pourrait nous conduire, sans doute, 4 une nouvelle éventua- 
lité dans laquelle le quadriceps et les muscles de la région postérieure 
de la cuisse se contracteraient simultanément. 

Nous pouvons chercher d’autres exemples de contraction simultanée 
possible de muscles agissant comme antagonistes sur une méme articula- 
tion dans d’autres domaines trés différents de ceux dont nous venons 
de parler. Ainsi, sur le terrain expérimental, Hyde et Gellhorn (1951) ont 
étudié les variations de la réponse motrice obtenue sur |’écorce motrice 
du singe lorsque l’on modifie la fréquence de stimulation ; on peut ob- 
server que, lorsque l’on stimule des foyers déterminés, on peut voir que 
certaines fréquences éveillent de préférence la contraction d'un muscle 
donné par rapport 4 son antagoniste. En modifiant de maniére adéquate 
la fréquence, et de ce méme foyer, on peut obtenir de préférence la con- 
traction de ce dernier. Mais, dans un cas comme dans l|’autre, ainsi que 
le montrent bien les électromyogrammes reproduits par les auteurs, l'un 
et l'autre ne se contractent pas isolément, il arrive seulement que l’effet 
produit est plus grand dans l’un d’eux. Le protagoniste et l’antago- 
niste peuvent donc se contracter 4 la fois par la stimulation électrique 
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de l’écorce dans un processus dans lequel, par conséquent, entrent en 
jeu la voie pyramidale et les neurones intercalaires spinaux, systémes 
qui ont une si grande importance dans le controle de la motilité normale. 
D’autre part, dans ses études basées sur la stimulation électrique de 
la pyramide bulbaire chez des chats privés de leur cerveau et non anes- 
thésiés, Landau (1952) a pu également observer la contraction conjointe. 
Gellhorn lui-méme (1949) avait obtenu également une évidente co- 
contraction dans des expériences antérieures, au moyen de la stimula- 
Lion corticale, bien que la modification de cet effet au moyen de la déaf- 
férentation (Hyde et Gellhorn, 1949) pourrait nous conduire a des com- 
mentaires prolongés que nous ne pouvons entreprendre ici. 
Finalement un nouvel exemple de contraction synergique des muscles 
« antagonistes » peut étre tiré de la physiologie de la plastie du quadriceps 
elle-méme. En effet, on connait la faculté que posséde le poliomyélitique 
atteint d’une paralysie, méme sévére, du quadriceps, et quel que soit son 
degré exact, aprés une plastie correcte, de pouvoir, étant assis, étendre 
son genou et élever ainsi son pied au-dessus du sol, parfois méme jusqu’a 
ce que la cuisse et la jambe arrivent a former une ligne droite. Ce fait est 
admis méme par les auteurs qui refusent a la plastie du quadriceps une 
utilité fonctionnelle pour la marche. 
Des faits que nous venons de rappeler nous pouvons conclure que 


I. La contraction synergique de muscles agissant en sens opposé 
sur une méme articulation est un fait possible eb méme courant dans les 
régulations neuromusculaires de la vie normale. 


II. — Cette méme contraction synergique peut s’obtenir expérimentale- 
ment par la mise en action de |’écorce motrice et de la voie pyramidale. 


ITT. Il est indéniable que les muscles de la région postérieure trans- 
plantés 4 la rotule peuvent se contracter et réaliser extension du genou. 


A la lumiére de ces faits, on s’explique de moins en moins comment 
on a pu prétendre baser sur d’hypothétiques raisons neurophysiologiques 
certains échecs éventuels de plastie du quadriceps. 

Mais nous ne sommes pas encore arrivés au bout de nos raisonnements 
dans ce sens. Il faut que nous examinions maintenant de plus prés la 
nature de ce que l'on a appelé « automatisme de la marche » qui, d’aprés 
certains expérimentateurs, pourrait imposer sa loi au point de rendre 
impossible, durant cette fonction, un processus qui est parfaitement na- 
turel et réalisable, ainsi que nous l’avons vu, dans les régulations neuro- 
musculaires, c’est-a-dire la co-contraction ou contraction simultanée, 
synergique, de muscles agissant en sens opposé sur une méme articula- 
tion. 


Revenant maintenant sur le point discuté au commencement de ce 
paragraphe, nous considérerons d’abord les rapports que peut avoir ledit 
automatisme de la marche avecl’innervation réciproque et, par conséquent, 


avec les processus d’inhibition centrale. Ainsi que nous l’avons dit plus 
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haut, innervation réciproque est un fait beaucoup plus général, mais 
aussi beaucoup plus primaire que le soi-disant « automatisme de la marche ». 
C'est pourquoi nous pouvons écrire que cet automatisme, compris dans 
ses limites exactes, est quelque chose de beaucoup plus particulier, bien 
que, en méme temps, plus riche et plus nuancé. « L’automatisme de la 
marche » utilise l’innervation réciproque comme un de ses éléments d’in- 
tégration finale, mais il comprend en outre d'autres intégrations supé- 
ricures, nettement supra-segmentaires. De son cdté, linnervation ré- 
ciproque, processus essentiellement segmentaire et  intersegmentaire, 
intervient dans de multiples réflexes, adaptations, etc.., qui n’ont rien 
& voir avec l’automatisme de la marche. 

L’innervation réciproque se définit essentiellement par le relachement 
d'un muscle lorsque se produit la contraction d'un autre. Le premier 
est alors considéré comme l|’antagoniste du second. Ce relachement s’ac- 
complit grace & un processus d’inhibition centrale. Actuellement on dis- 
tingue deux formes de cette derniére : l'inhibition directe et linhibition 
indirecte. 

L’inhibition directe a été analysée principalement par D. P. C. Lloyd 

1941, 1946). Elle a lieu dans les ares bineuraux, monosynaptiques, qui 
interviennent dans l’intégration spinale du réflexe de traction. Lloyd dé- 
crit ce phénoméne provenant d’une décharge afférente procédant d’un 
nerf musculaire. Lorsqu’il dépasse le seuil, il déte mine, par action directe, 
trois phénomeénes distincts : 


a) décharge des motoneurones du muscle en question ; 


b) facilitation de laction des motoneurones qui innervent les muscles 
synergiques agissant sur l’articulation elle-méme (non de ceux qui agissent 
sur d'autres articulations 


c) inhibition de Vaction des motoneurones qui innervent les antago- 
nistes sur l’articulation méme (non les plus éloignés). 


Les muscles qui apparaissent ainsi mutuellement liés constituent, sui- 
vant la dénomination de Lloyd, une « unité myotatique ». De cette facon, 
sans qu'il y ait nécessité d’autres connexions que les connexions direc- 
tes, unité moytatique nous offre, tout a fait a lintérieur d’elle-méme, 
le mécanisme élémentaire de innervation réciproque. 

L’inhibition indirecte prend corps dans ces réflexes ot interviennent 
les neurones intercalaires. Leur mécanisme est intimement en rapport, 
semble-t-il, avee Vexistence d’un potentiel positif accompagné d'une 
excilabilité au-dessous de la normale. Suivant H. 5S. Gasser, les neurones 
essentiels dans l’exécution d’un réflexe déterminé atteignent un niveau 
sous-normal de réponse A travers des circuits de neurones intercalaires 
Ceux-ci seraient les fondements de l’inhibition dans les réflexes de type 

fléchisseur ». 

D’aprés ce que nous venons de constater, nous connaissons déja des 
bases qui nous expliquent l’innervation réciproque dans les réflexes spi- 
naux aussi bien de type myotatique (bineuronaux) que de type « fléchis- 
seur » (plurineuronaux) ; c’est-a-dire, en considérant les choses d’un autre 
point de vue, autant dans les activités réflexes segmentaires que dans 
certaines activités réflexes intersegmentaires. 
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Les unes et les autres sont cependant assujetties au controle modeleur 
et bien plus que modeleur des influences suprasegmentaires, et ce 
controle se fait sentir sur les séquences motrices dépendant de |’inté- 
gration spinale de l’innervation réciproque. 

Que les influences suprasegmentaires puissent conduire 4 des phéno- 
ménes de co-contraction ou de contraction synergique de protagonistes 
et d’ « antagonistes », ce fait a été démontré par les exemples cités dans 
les paragraphes antérieurs, exemples qui démontrent la valeur décisive 
de telles influences. 


Nous voulons maintenant faire ressortir l’influence que les afférences 
propioceptives et les attitudes segmentaires préalables exercent sur la 
réponse obtenue par stimulation éiectrique de l’écorce motrice, ceci étant 
un fait en rapport avec les conditions neurophysiologiques conditionnées 
par une plastie musculo-tendineuse. Les travaux de Gellhorn et de ses 
collaborateurs ainsi que de Clark et Ward (1948) confirment également 
cette hypothése. Ces derniers auteurs ont obtenu chez le singe, au moyen 
de l’usage d’électrodes fixes, en employant des stimulations d’intensité 
liminaire et sur l’animal non anesthésié, des résultats qui font ressortir 
directement la valeur de telles afférences et attitudes. Ainsi, en partant 
de la flexion d'un membre, on obtenait son extension depuis le foyer lui- 
méme, d’ot l’on arrivait a faire fléchir l’extrémité 4 condition de l’avoir 
préalablement étendue. 

Ainsi également, les résultats obtenus par Gay et Gellhorn (1949) et 
ceux qui sont constatés dans des travaux ultérieurs de la méme école, 
confirment l’influence des impulsions propioceptives dans les réponses 
obtenues par stimulation électrique de l’écorce motrice. De telles stimu- 
lations propioceptives interviendraient principalement en modifiant et 
en guidant la réactivité du systéme cellulaire spinal internoncial, bien que 
son influence se fasse également sentir au niveau de | écorce, dans le 
processus de construction fonctionnelle des schémas moteurs. Nous n’en- 
trerons pas ici dans la considération ni n’entamerons pas la critique des 
conceptions particuliéres de Gellhorn. 

Nous croyons qu'il serait d’un grand intérét d’étudier les réponses in- 
duites du fait de la stimulation corticale par les techniques modernes, 
aprés avoir pratiqué des transplantations musculo-tendineuses qui doi- 
vent forcément amener avec elles des modifications dans les afférences 
et dans l'état fonctionnel global du systéme nerveux. 

C’est pourquoi nous considérons aussi qu’en rapport avec cette ques- 
tion, il existe un aspect de la physiologie des plasties d’antagonistes 
qui n’a pas encore été suffisamment étudié et qui, sans aucun doute, 
est d’une grande valeur. Nous ajouterons encore que Gellhorn, dans un 
de ses travaux (1949), suggeére lidée que l’influence des stimulations pro- 
pioceptives devrait étre davantage prise en considération lors de la réa- 
lisation des exercices de rééducation des cas présentant des lésions du 
systéme nerveux central ; celui-ci, méme s'il ne fait pas directement 


référence aux myoplasties, garde cependant avec elles une relation étroite. 
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Dans l'étude du mode de contrdle des niveaux segmentaires par les 
suprasegmentaires, il conviendrait de signaler que les connexions entre 
l’écorce motrice et les neurones spinaux moteurs ne sont pas de nature 
telle qu’elles nous donnent une réponse rigidement fixe lorsque l'on sti- 
mule chacun des divers foyers de la premiére. Les expériences que nous 
avons citées de Clark et Ward, ainsi que celles de Gellhorn et ses colla- 
borateurs, le démontrent bien. En outre, les travaux de Glees et Cole 
1950) le prouvent anatomiquement en donnant les effets d'une projec- 
tion polysegmentaire des parcelles de l’écorce motrice sur la moelle épi- 
niére, tandis que les travaux de Liddell et Phillips le démontrent a leur 
tour fonctionnellement, quand ils identifient des aires corticales, « plus 
étendues et de moindre seuil » pour la représentation des mouvements 
du facial inférieur, du pouce et de l’index, et du pied (1950), et en ne 
trouvant plus qu’une tendance a une relation absolue entre une certaine 
zone corticale et un motoneurone spinal déterminé (1952). 

Nous ferons remarquer encore, et seulement en passant, que par la 
stimulation de certaines zones de |’écorce on peut obtenir des effets mo- 
teurs spéciaux sans signes d’innervation réciproque. Druckman lI’a ainsi 
obtenu sur le chat en stimulant le girus cingulaire antérieur, déterminant 
inhibition du mouvement induit par stimulation de l’écorce motrice 
probablement en vertu du phénoméne appelé par Leao « spreading de- 
pression »), sans qu'il soit accompagné de contraction de l’antagoniste. 
Ainsi done, conclut l’auteur, non seulement une contraction mais une 
inhibition distincte de celle de linnervation réciproque peuvent étre pro- 
duites & partir de lécorce cérébrale. 

\insi également, au cours des expériences que nous avons citées anté- 
rieurement de stimulation électrique des pyramides bulbaires sur des 
chats décérébrés et non anesthésiés, Landau (1952) a obtenu des réponses 
d'inhibition de la musculature squelettique, sans effets réciproques. 

En somme, beaucoup des détails que nous venons de rassembler, n’ont 
fait que démontrer l‘importance décisive du controle suprasegmentaire, 
principalement du controle cortical, sur les niveaux moteurs spinaux, et 
ils apportent, en méme temps, un peu de lumiére sur leurs détails et 


nuances. 


Maintenant que nous avons examiné sommairement l’innervation ré- 
ciproque spinale et que nous avons ébauché quelques-uns des principes 
qui régissent intervention de l’écorce dans la sphere motrice, il convient 
de revenir, pour les reviser, sur quelques-uns des détails concernant ce 
que l’on appelle « automatisme de la marche », Cet automatisme occupe, 
exactement, une situation intermédiaire entre les niveaux spinaux et le 
controle cortical, guidant la fonction des premiers et restant assujetti 
aux régulations supérieures qui émanent du contrdle du cortex. La con- 
naissance de cette situation intermédiaire nous sera trés utile pour rai- 
sonner sur les bases neurophysiologiques de la marche rééduquée a la 
suite d'une transplantation musculo-tendineuse. 

La marche de homme adulte est réellement, en grande partie, un pro- 
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cessus « automatique ». On peut presque dire qu'il n’est volontaire que 
dans son initiation et son maintien indirecte, qui cependant peuvent étre 
provoqués par diverses circonstances. Tant que dure la marche, la vo- 
lonté n’exerce généralement qu'une action simplement complémentaire, 
que nous pouvons qualifier de « supervision », parfois minime. II est 
logique que la régulation de la marche soit fondamentalement exercée 
par les systémes suprasegmentaires sous-corticaux. De fait, nous connais- 
sons, en Clinique, les altérations profondes de la déambulation dans la 
pathologie sous-corticale, dont la manifestation la plus extraordinaire 
est constituée par l’astasie-abasie des lacunaires. Il n'est’ pas ici question 
de discuter leur pathogénie, ni méme de considérer ce qui peul revenir 
dans ce syndrome a |interruption des influences d'origine corticale. 

D’autre part, on est obligé d’accepter le fait que, dans certains types 
de marche, l’action de la volonté doit se faire sentir de maniére plus di- 
recte et plus persistante que dans la marche habituelle. Il suffira de con- 
sidérer, par exemple, certains types de marche militaire et de se souvenir 
aussi de l’effort que demande la déambulation lorsque l’on est trés fatigué 

Par rapport avec ce que nous disons, il convient de bien préciser ici 
que l’on ne peut pas envisager comme complétement équivalente l’inter- 
vention de l’écorce dans la régulation de la marche (comme dans d'autres 
fonctions) avee le controle volontaire de celle-ci. On sait bien par exemple 
que l’écorce intervient dans de nombreuses régulations non volontaires 

Notre conception de I’ « automatisme » définitif de la marche sera 
beaucoup plus précise si nous considérons les études d’André-Thomas 
sur la marche du nouveau-né et sur lacquisition de la marche libérée 
définitive. A leur tour, ces études nous démontrent la réalité de modifi- 
cations fonctionnelles, d’une pasticité et d’un enrichissement de la fone- 
tion de la marche sous le controle cortical, dont l’existence sera pour nous 
de grande valeur comparative lorsque nous étudierons le processus di 
la rééducation chez les malades sur lesquels on a fait des transplantations 

\André-Thomas a démontré que la marche définitive et libérée ne s‘ob- 
tient qu’aux dépens d'un processus de maturation qui part d’un fait plus 
élémentaire, plus simple, moins nuancé et inné : « la marche automatique 
du nouveau-né. » Redressé, soutenu par le dos jusqu’é I’ « attitude sta- 
tique », légérement poussé en avant et, mieux encore, un peu incliné sur 
un cote (pour laider a relever le pied du sol), le nouveau-né, en effet, 
commence el poursuit sa « marche automatique », remarquable par | 
rythme de ses mouvements. 

Cette marche du nouveau-né est essentiellement un processus supra- 
segmentaire. André-Thomas la qualifie de « dominance sous-corticale 
Cet auteur lui-méme n’a pu linduire chez aucun des anencéphales pro- 
tubérentiels examinés par lui, bien qu’il fasse remarquer que l'état d’a- 
noxie que l’on trouve chez eux, l’existence de lésions du trone encépha- 
lique, ete., génent pour linterprétation correcte des résultats. Récem- 
ment, André-Thomas, avec Gruner (1953), fait aussi mention d’un cas de 
microcéphalie, associée a d’autres malformations, dans lequel les forma- 
tions hémisphériques étaient extraordinairement rudimentaires, mais 
dont le trone encéphalique offrait une bonne part de leurs structures. 


Malgré cela, la « marche automatique » et autres « automatismes pri- 


maires » ne se produisaient pas. 
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Le caractére suprasegmentaire de la marche du nouveau-né — « do- 
minance subcorticale » mérite d’étre mise en évidence, en raison de 
ce qu'elle écarte formellement l’intervention fondamentale et suffisante 
de la moelle épiniére dans la genése de n’importe quel « automatisme de 
la marche » humain, dans un sens physiologique et clinique. Une fois de 
plus, nous signalons, en appuyant sur lui, ce fait que le mécanisme spi- 
nal de innervation réciproque est quelque chose de plus général, mais 
aussi de beaucoup plus primaire et indifférencié qu’aucune autre forme 
queleonque d’ « automatisme de la marche ». 

(est aussi ce qu’en arrivaient a dire Pierre Marie et Charles Foix quand 
ils pubhiérent leurs études sur les réflexes « d’automatisme médullaire », 
« réflexes de défense », de l’Ecole de la Pitié. Afin de se défendre de cer- 
taines imputations, Foix disait (1921) : « Nous ne croyons pas a l’existence 
d'un centre médullaire de la marche. Ce qui est médullaire, c’est l’asso- 
ciation habituelle d’un ensemble de mouvements réalisant une partie 
de Vautomatisme de la marche... La moelle concourt 4 la marche en réa- 
lisant ses synergies primordiales, mais elle ne suffit pas a l’assurer, tout 
au moins chez les vertébrés. » 

Le passage de la « marche automatique du houveau-né » a la marche 
libérée définitive a été soigneusement analysé par André-Thomas, cou- 
ronnant son étude avee le nouveau travail qu'il a réalisé avec Made- 
moiselle Autgaerden (1953) et dans lequel il explique l’évolution de ce 
processus chez un enfant qui avait été soumis, dés le jour méme de sa 
naissance, 4 un examen et a un entrainement quotidien, répété deux fois, 
de la fonction de la marche. 

L’activité volontaire et, avec elle, intervention de l’écorce et du sys- 
téme pyramidal, ont une importance fondamentale dans le passage de la 
marche du nouveau-né a la marche libérée de l'enfant d'un an et, par 
conséquent, de l’adulte. Il est intéressant de signaler ici que, avant que 
la nouvelle forme de la fonction de la marche prenne sa structure, le pa- 
tron primitif de « marche automatique » innée, se perd, s'efface, se dissout. 

Aprés cette phase de transition dans laquelle André-Thomas accuse 
existence d’une astasie-abasie que nous pourrions appeler maturative, 
transactionnelle, phase qui se préterait A d’intéressantes méditations 
physiologiques, on voit apparaitre et s’intégrer un « automatisme » nou- 
veau et dinstinct. I] n’est pas nécessaire de reviser ici ce processus en 
détail ; il suffit de le résumer par la phrase d’André-Thomas et de Made- 
moiselle Autgaerden : « Ainsi s’élabore progressivement sous le con- 
trole de lécorce, un automatisme de plus en plus compliqué et perfec- 
lionne. 

Cette intervention fondamentale du contrédle cortical dans la genése 
de la marche définitive (« marche automatique définitive et libérée 
sous contréle cortical », écrivent dans le méme titre de leur travail 
André-Thomas et Me Autgaerden) nous intéresse beaucoup. La mar- 
che définitive vient donc a étre un produit de l’élaboration physiolo- 
gique corticale, élaboration présidée en grande partie par la direction 
de la volonté. Et, bien que le contrdle ordinaire de la marche habituelle 
soit ensuite relégué & un plan d’ « automatisme » et, dans un autre sens, 
qu on puisse le supposer gouverné en partie par des niveaux sous-corti- 
caux (bien que dans l'ensemble ils soient plus élevés que ceux qu’on régit, 
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la « marche automatique du nouveau-né »), toujours la volonté et |’écorce 
conserveront un rdle de commandement, logiquement capable d’entre- 
prendre et de réaliser une rééducation de la marche aprés une transplan- 
tation musculo-tendineuse par exemple. L’ « automatisme » de la marche 
est donc quelque chose de tout a fait relatif, soumis 4 un contrdéle supé- 
rieur, celui-la méme qui l’avait forgé et qui, 4 un moment déterminé, 
peut intervenir a nouveau pour réaliser la réadaptation fonctionnelle de 
son patron dans de nouvelles conditions imposées, par exemple par la 
transplantation 4 laquelle nous venons de faire allusion. 

Jusqu’a un certain point, on peut méme admettre qu’un nouvel « au- 
tomatisme de la marche » — le « troisiéme » — va étre constitué : la « mar- 
che rééduquée du transplanté », plus assujettie que l’antérieure au con- 
trdle de l’écorce et a la vigilance de la volonté. 


Au cours de cette étude neurophysiologique, nous avons rassemblé 
divers faits et interprétations qui, convenablement reliés entre eux « in 
mente », nous aménent & repousser absolument la position des auteurs 
qui condamnent les plasties d’antagonistes dans les extrémités inférieures 
en invoquant leur prétendue inutilité 4 cause de |’ « automatisme » de la 
marche. 

Nous avons vu que, par l’intervention de l’écorce et de la voie pyra- 
midale, on pourrait obtenir des effets moteurs distincts de l’innervation 
réciprogque et que, de facon générale, la réalité des contractions syner- 
giques de protagonistes et d’ « antagonistes » était un fait bien prouvé 
dans |’économie neuromusculaire normale. Nous avons vu aussi que |’ « au- 
tomatisme » définitif de la marche était quelque chose d’élaboré sous 
controle cortical et que, toujours, il demeurait soumis a la capacité d’a- 
daptation propre a ce controle. 

En résumé, chez un individu sur lequel on a pratiqué une transplan- 
tation musculo-tendineuse, il est logique de prévoir la possibilité et la 
nécessité d’un processus de réadaplation aclive (rééducation), susceptible 
d'étre dirigé et slimulé (n’oublions pas le role des afférences propiocep- 
tives, elc.). En vertu de ce processus, on arrive ad pouvoir se passer en partie 
de I’ « aulomatisme » primilif de la marche libérée (déja formé, ou en voie de 
compléle maturalion), avec ses détails particuliers, pour arriver a constliluer 
sous le contréle, d’abord trés actif, de l'écorce, de nouvelles possibilités d'as- 
socialions musculaires utiles pour la marche, qui, en fin de comple, arrivent 
a constituer un « aulomalisme » nouveau el plus difficile, mais possible, 
de la « marche automatique du rééduqué », aprés une transplantation mus- 
culo-lendineuse. 

Par conséquent, l’existence d’un automatisme de la marche absolu- 
ment rigide, immuable, entrainant une efficacité de relachement durable — 
pour chaque pas el durant toute la vie — de muscles antagonistes qui, 
de plus, cessent de l’étre apres la transplantation, nous parait une hypo- 
these contraire aux constatations résultant des fails ne urophysiologiques 
connus. 


Avant de considérer cetle partie de notre étude comme terminée, nous 
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ferons référence 4 l’opinion exprimée quelquefois et suivant laquelle la 
contraction des ischio-jambiers transplantés 4 la rotule, ne pourrait en 
tout cas s’obtenir, durant le second temps de la marche, que lorsque le 
quadriceps se trouverait totalement paralysé. Outre les raisons que nous 
avons exposées plus haut il existe d’autres motifs de rejeter cette argu- 
mentation. En premier lieu, il est difficile de préciser quand un quadri- 
ceps peut étre considéré comme totalement perdu. L’électromyographie 
nous démontre, en effet, la persistance de certaines unités motrices dans 
des quadriceps qui, cliniquement, doivent étre considérés nuls. Et d’autre 
part, ainsi que nous l’avons constaté antérieurement, le processus de 
innervation réciproque, surtout dans les activités motrices d'origine 
suprasegmentaire, ne dépend pas fondamentalement de |’état des neu- 
rones moteurs du protagoniste. 


Il. — ELECTROMYOGRAPHIE, INDICATIONS, TECHNIQUE, 
REEDUCATION ET RESULTATS. 


Dans le chapitre précédent, nous avons abordé la discussion des faits 
neurophysiologiques en ce qui concerne les plasties d’antagonistes des 
extrémités inférieures et nous avons exposé les raisons fondamentales 
qui, a notre avis, démontrent leur justification et la possibilité de leur 
utilisation fonctionnelle, méme pour la marche. 

Nous avons concentré notre attention sur la plastie musculo-tendineuse 
que nous considérons la plus représentative de ce groupe : la plastie du 
quadriceps. Nous nous proposons ici de compléter le plan d’exposition 
tracé dans cette premiére étude et nous nous occuperons successivement 


de 

a) étude électromyographique de la plastie du quadriceps ; 

b la discussion de ses indications ; 

e) des notes sur sa technique ; 

d) des principes de la rééducation, une fois la plastie effectuée ; et 
enfin, 

e) des résultats obtenus dans plus de cinquante cas opérés par l'un 
d’entre nous (J. C. C.), 


A. ETUDE ELECTROMYOGRAPHIQUE DE LA PLASTIE DU QUADRICEPS. 


\ notre avis, l’examen électromyographique des muscles a transplanter 
constitue une phase importante dans un projet de plastie du quadriceps, 
parce qu’il aide 4 reconnaitre les meilleures conditions pour |’effectuer 
avec le maximum de rendement possible. Nous insisterons 4 nouveau 
sur ce sujet, lorsque nous étudierons les indications de cette intervention. 

D’autre part, examen électromyographique de la plastie, aprés qu’elle 
est réalisée, peut apporter une nouvelle et meilleure clarté sur sa physio- 
logie. Nous avons commence ces études avec la collaboration des Docteurs 
Samso et Vila, avec lesquels nous avons formé le projet de publier une 
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Fig. 3 A. — Extension du genou aprés rééducation de la transposition sur la rotule du biceps et 
du demi-tendineux. A souligner le début précoce de la contraction de ce dernier muscle. Cas E.C 
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Fig. 3B Flexion du méme genou. C'est, bien frappante, la non-participation active du 
biceps transpose. 
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étude détaillée de notre matériel. Dans la présente étude, nous nous bor- 
herons & exposer quelques détails déduits des premiers cas observés, dans 
lesquels on n’a pas pu utiliser tous les perfectionnements techniques que 








nous aurions désirés. 
Nous avons étudié électromyographiquement les synergies musculaires 
} chez le malade sur lequel on avait pratiqué une plastie du quadriceps, 
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On voit que les ischio-tibiaux agissent comme extenseurs du genou 
apres leur transplantation (fig. 1 et 2). 

Quelques mois aprés |’intervention, le malade étant assis, on n’observe 
presque pas de contraction dans les fléchisseurs transplantés lorsque le 
genou est fléchi activement ; par contre, on peut constater cette contrac- 
tion des mémes muscles, synergique avec celle du quadriceps, en étendant 
le genou (fig. 3). 

Ces synergies se maintiennent pendant la marche du malade, ce qui 
contraste absolument avec ce que démontre l’examen analogue pratiqué 
sur l’autre extrémité inférieure, saine. 

Nous voulons donc insister sur la possibilité de la création de nouvelles 
synergies neuromusculaires en faveur de la transplantation musculo- 
tendineuse, suivie de rééducation. En démontrant cette possibilité, nous 
coincidons avec ce que Lefébvre, Pailiard, Lord et Le Mansec (1953) ont 
eux-mémes observe, selon ce qu’ils ont récemment publié, lorsqu’ils ont 
étudié électromyographiquement, avec des techniques trés pures, les 
corrélations musculaires dans les transpositions musculaires réalisées pour 
le traitement de la paralysie radiale traumatique. 

Plus récemment encore, R. Suzuki (1954) a démontré lutilité fone- 
tionnelle des myoplasties d’antagonistes dans les extrémités inférieures, a 
l'aide de leur étude électromyographique. 

De notre cété, nous devons faire remarquer la constatation du méme 
fait et, surtout, sa persistance et son utilité dans la fonction de la 
marche. 


B. — CONSIDERATIONS SUR LES INDICATIONS DE CE PROCEDE. 


Ainsi que nous le disions au commencement de notre étude neuro- 
orthopédique de la plastie du quadriceps, la substitution de ce muscle 
a une importance trés spéciale dans le plan de récupération d'un para- 
lytique, étant donné le réle primordial qu’il joue dans la station bipéde, 
et, trés principalement, dans la marche. 

Au sujet de la station bipéde, nous nous référions déja, dans notre pre- 
mier paragraphe, aux opinions de Duchenne de Boulogne, et de Théve- 
nard pour ce qui concerne la valeur relative de la contraction du quadri- 
ceps dans le maintien de la station debout. Nous allons essayer d’exposer 
ici plus amplement cette question, tout en la schématisant, cependant. 

Le quadriceps collabore fondamentalement & la stabilisation du genou 
dans la station bipéde en la conduisant 4 un léger recurvatum et en con- 
fiant ensuite le maintien de cette attitude a la graduation de l’intensité 
de contraction des fléchisseurs. 

A partir de ce moment le quadriceps a, dans la station bipéde, deux 
fonctions prééminentes, l'une certaine, l'autre possible ou probable. 
La premiére est un état que nous appellerons d’ « attitude expectante », 
propice a la contraction immédiate pour empécher la flexion du genou 
si elle survenait par suite d’une circonstance quelconque. Mais, de plus, 
elle peut exercer une fonction présente, active et persistante, en contri- 
buant, par un degré de contraction légére, mais permanente, a la stabili- 
sation du genou. La majorité des auteurs, Richer par exemple, considé- 
raient que cette fonction était patente, constante et notoire. Par contre 
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Duchenne de Boulogne la nie et fait remarquer le réle des fléchisseurs 
dans le maintien de la station bipéde. Suivant cet auteur, la contraction de 
ces muscles dans de telles circonstances aurait pour but principal, en 
prenant comme point fixe leur insertion distale, de limiter le basculement 
du pelvis en avant. Enfin, suivant Thévenard, un certain degré de contrac- 
tion active et, d’une facon persistante, efficace du quadriceps, serait fré- 
quemment appréciable dans le maintien de la station bipéde. 

Cependant l’importance de la fonction d’extension du quadriceps est 
plus remarquable et plus nécessaire dans la marche. II est certain, pour- 
tant, que celle-ci peut étre effectuée sans quadriceps, mais elle se réalise 
alors dans des conditions si précaires qu’elles mettent bien en évidence, 
par elles-mémes, la valeur de la fonction de ce muscle. 

P. Le Coeur, dans son importante collaboration 4 la Monographie dirigée 
par le P? Tieffry, a fixé, comme d’autres auteurs, les conditions minima 
de la marche, aidée et libre. Aussi bien l'une que l'autre de ces marches 
peuvent se réaliser sans quadriceps, mais alors non sans de grands re- 
noncements et dangers. En effet, une extrémité inférieure sans quadri- 
ceps entraine, chez le sujet, une grande impression d’insécurité ; il perd 
sa stabilité et tombe a la moindre circonstance adverse, et cela d’autant 
plus que les ischio-tibiaux sont plus puissants, car alors, en se contrac- 
tant, ils forcent le genou a plier. Un grand fessier et un triceps puissants 
améliorent cette situation, puisque ces deux muscles ont une importante 
fonction antigravifique, d’extension, pendant la marche. 

Par tout ce que nous venons de dire et par la fréquente atteinte de ce 
muscle par la poliomyélite, on peut déduire qu’une plastie du quadriceps 
est une opération qui est fréquemment indiquée dans le traitement des 
séquelles de la poliomyélite, ceci bien entendu, chaque fois que cette inter- 
vention sera considérée justifiée du point de vue neurophysiologique, ainsi 
que nous pensons l’avoir démontré dans la premiére partie de nos études 

Concrétement, nous considérons qu’une plastie du quadriceps est m- 
diquée lorsqu’il existe une paralysie de ce muscle au-dessous du troi- 
siéme degré de vigueur musculaire (suivant l’échelle de la N. F. N. I. P., 
internationalement adoptée), et & condition que les muscles a utiliser 
offrent des conditions acceptables, que nous essaierons de préciser dans 
la suite de ce travail. 

L’indication de la plastie du quadriceps reste, en outre, en rapport 
avec l'état des autres muscles de l’extrémité. En général, nous pouvons 
dire qu’il existe une proportion inverse de l’indication de la plastie par 
rapport & la puissance des extenseurs (fessiers et triceps) et une propor- 
tion directe entre cette indication et la vigueur des fléchisseurs de la cuisse 
sur le bassin et de la jambe sur la cuisse. 

Nous pouvons ainsi dire également que l’on ne peut pas envisager l’in- 
dication d’une plastie du quadriceps sans analyser la totalité de l’extré- 
mité inférieure paralytique. Le probléme de l’insuffisance du quadriceps 
et de la fonction d’extension du genou est, en effet, comme nous venons 
de le voir, intimement lié a l'état fonctionnel de la hanche et du pied. 

Il est inutile d’ajouter que toutes les relations de puissance musculaire 
auxquelles nous venons de faire allusion avec celles qui doivent servir 
de base pour l’indication d’une plastie du quadriceps, doivent étre établies 
et évaluées jusqu’a un état évolutif musculaire résiduel et pour lequel il 
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ne soit pas possible de prévoir une récupération majeure par les moyens 
a notre portée. 

Un élément essentiel pour |’établissement du plan de la plastie du qua- 
driceps est le choix des muscles a utiliser. Voyons quels sont leurs pro- 
priétés respectives. 

Les muscles ischio-tibaux (biceps, demi-membraneux et demi-tendi- 
neux) offrent l’avantage d’acquérir une fonction antigravifique, par leur 
transplantation & la rotule, bien que ce soit avec les limitations neuro- 
fonctionnelles propres & une fonction artificiellement acquise. Voici un 
exemple : en pliant le genou dans la position debout, les ischio-tibiaux 
sont distendus et, en vertu du réflexe de traction, ils tendent & s’opposer 
a cette distension, en se contractant. C’est aussi ce qui se passe, dans les 
nouvelles conditions, lorsque la hanche fléchit dans la premiére phase de 
la marche. Alors, l’effort musculaire qui peut étre demandé aux ischio 
tibiaux transplantés, se trouvera facilité par la stimulation propiocep- 
tive préalable. 

I] est nécessaire de faire constater ici que les muscles fléchisseurs ont 
déja normalement leur réflexe de traction, bien que ce point ait été dis- 
cuté par certains auteurs. Ce réflexe de traction des muscles fléchisseurs 
a déja été décrit en 1916 par Asayama sous le nom de « pluck reflex 
réflexe de déplumer), nom qui lui fut donné en raison de ses caractéris- 
tiques de briéveté, rapidité, intensité modérée et absence de réaction 
statique. Les réflexes phasiques myotatiques (dépendant du réflexe cd 
traction) de quelques muscles fléchisseurs sont bien connus en clinique 
neurologique : ainsi, par exemple, le réflexe du biceps crural et celui du 
groupe musculaire dominé par le semi-tendineux (réflexes péronéo-fe- 
moral postérieur et tibio-fémoral postérieur de Guillain et Barré). 

Cependant, tous les muscles ischio-jambiers ne se présentent pas dans 
les mémes conditions pour la transplantation. Tandis que le biceps et bh 
demi-tendineux n’offrent pas de difficultés techniques pour la transplan- 
tation, et que, en outre, cette opération n'est pas suivie de modifications 
dynamiques désagréables, le demi-membraneux, non seulement est plus 
difficile & transplanter, mais encore a l’inconvénient de favoriser la for- 
mation du « genu recurvatum » aprés le détachement de ses connexions 
distales d’avec la région postérieure de la capsule du genou. 

L’utilisation conjointe du biceps et du demi-tendineux a d’ailleurs deja 
été proposée par Biesalski et Mayer, par Gocht, par Ryerson, par Lange, 
par Putti, par Lewin et derniérement encore par Schwarzman et Crego 

Quant au droit interne, qui n’offre pas les avantageuses prérogatives 
des ischio-jambiers en raison de son insertion proximale, il présente, en 
outre, le désavantage de sa faible puissance musculaire. Gependant, Bie- 
salski et Mayer lutilisérent dans quelques cas conjointement au biceps 
Nous l’avons utilisé également dans les cas of nous ne pouvions pas ¢is- 
poser d’autres muscles suffisants. 

Finalement, nous retenons les muscles qui ont leur insertion sur |’épine 
iliaque antéro-supérieure, c’est-a-dire, le tenseur du fascia lata et le cou- 
turier. 


Leur efficacité est certaine en tant que muscles complémentaires de la 
plastie et principalement comme substituts approximatifs du droit an- 
térieur. Bien que certains auteurs insistent sur le fait que de tels muscles 
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se relachent lorsque s’éléve lextrémité inférieure, ce qui serait un pré- 
judice certain pour leu: nouvelle mission, il faut bien tenir compte 
que ce relachement est mitigé et peut-étre méme compensé dans la _pre- 
miére phase du pas par la distension que détermine la flexion associée 
du genou qui se produit au niveau des mémes muscles. Bien que certains 
auteurs, comme Baron, utilisent le couturier isolément, tandis que d’autres, 
comme Spitzy, Dunn et Scuart, emploient le tenseur du fascia lata, nous 
croyons que, si l’on ne peut pas disposer d'autres muscles on pourra opérer 
ainsi, mais dans le cas contraire, il vaut mieux associer sa transplantation 
4 celle d’autres muscles, en raison de la faiblesse de sa puissance mus- 
culaire. 

Chez le poliomyélitique, la transplantation du tenseur du fascia lata 
est & conseiller de préférence, & cause de l’action pernicieuse exercée par 
la bandelette iliotibiale chez la plupart d’entre eux (tendance a fléchir le 
genou, au « genu valgum » et la torsion du tibia). Il vaut mieux le trans- 
planter que simplement le sectionner. 

En conséquence de tout ce que nous venons d’exposer, il ressort que 
nous considérons comme plastie idéale du quadriceps paralytique, celle 
qui est effectuée avec le biceps demi-lendineux el le tenseur du fascia lata. 
(Vest parce que, outre les raisons exposées ci-dessus en faveur de cha- 
cun de ces muscles, il résulte que la plastie réalisée par eux ressemble 
beaucoup au quadriceps par sa constitution, la fascia iata représente le 
droit antérieur autant qu’il est possible, tandis que les deux autres muscles 
transplantés viennent a suppléer les deux vastes. 

Lorsque nous ne pourrons pas opérer ainsi, nous recourrons aux autres 

muscles dont nous avons parlé ci-dessus, dans la mesure des possibilités 
ulilisables, 
L°EVALUATION PREALABLE DES MUSCLES A EMPLOYER dans la_plastie 
du quadriceps et, par conséquent, la régle directrice que nous suivrons 
pour leur élection, se base sur le résultat que nous donneront les examens 
suivants 

a) Le « bilan musculaire » (« muscle testing ») actuel, selon l’échelle in- 
ternationale, aprés avoir suivi leur évolution périodiquement pendant 
des mois (si cela a été possible). En général, nous considérons comme trés 
peu favorables pour la plastie les muscles dont la vigueur musculaire est 
au-dessous du troisiéme degré. 

b) L’électrodiagnoslic et plus spécialement l’électromyographie dont 
nous conseillons l'emploi systématique. Celle-ci nous renseigne non seule- 
ment sur la puissance du muscle, mais encore sur d’autres caractéris- 
liques —-telles, par exempl , le degré de résistance a la fatigue —et qu'il 
est prudent de prendre en considération, étant donné qu'il s agit d’un 
muscle qui devra agir dans des conditions désavantageuses puisqu’elles 
ne sont pas strictement physiologiques. 

Des documents récents provenant de la Clinique du Professeur Merle 
d’Aubigné appuient fortement notre opinion au sujet du haut intérét de 
étude électromyographique préalable dans la plupart des plasties mus- 
culo-tendineuses. Nous faisons allusion ici au travail déja cité de Lefébvre 


et ses collaborateurs. 
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c) L’exploration chirurgicale visuelle au moment de |'intervention nous 
aidera en dernier lieu a préciser les détails obtenus par les autres procédés, 
Un des plus grands avantages de cette inspection est de pouvoir différencier 
parmi les groupes musculaires quels sont ceux qui sont le mieux conserves 
et, par conséquent, les plus utilisables (cas du demi-tendineux et demi- 
membraneux). 


C. — NOTES SUR LA TECHNIQUE. 


Lorsque l’on doit effectuer une plastie du quadriceps, il faut tenir compte 
des principes généraux et déja classiques qui doivent régir les transplan- 
tations tendineuses, car la correction de l’exécution de ce genre d’inter- 
ventions est un des facteurs indispensables pour le succés. 

1° L’intervention doit étre pratiquée avec les meilleures garanties 
d’asepsie et en observant strictement, pendant toute lopération, la tech- 
nique de « ne pas toucher ». 

2° A la racine du membre, on placera un tourniquet pneumatique qui, 
en assurant un champ exsangue, facilite beaucoup lintervention et |'a- 
brége. 

3° Le muscle bien choisi aprés avoir contrélé qu'il est’ bien vraiment 
celui qui est le meilleur 4 transplanter, sera disséqué avec soin, en res- 
pectant toutefois son irrigation et son innervation. 

19 Aprés l’avoir détaché, nous le ferons glisser vers son nouveau point 
d’insertion a travers le tissu graisseux ou sous-cutané, afin de réduire au 
minimum la possibilité d’adhérences, tout en prenant garde qu’aucun 
angle ne se forme dans le trajet. 

5° Une fois le muscle soumis A une certaine tension physiologique, on 
devra le fixer solidement a la rotule, en se servant pour cela d’un fil d’acier 
inoxydable. 


A) Technique de la transplanialion du biceps et du lenseur du fascia lala. 


Pour la transplantation de ces muscles, nous pratiquons une incision 
postéro-externe qui, commencaat par le bas, au niveau de la téte du 
péroné, se dirige longitudinalement vers le haut, jusqu’au niveau du tiers 
moyen de la cuisse. 


a) Fascia lala. Aprés avoir mis & découvert le fascia lata, a travers 
deux incisions longitudinales paralléles, nous disséquons la portion de 
fascia qui constilue ce que l’on appelle la bandelette ilio-tibiale en dé- 
tachant son extrémité distale de la tubérosité externe du tibia (fig. 4 et 5). 

b) Biceps. Le biceps est détaché de la téte du péroné, et par décolle- 
ment nous le détachons vers le haut, mais en ayant grand soin de ne pro- 
duire aucune lésion, au niveau du tiers moyen, ni de ses vaisseaux, ni 
de ses nerfs. Il est nécessaire dans cette dissection de sacrifier quelques 


fibres de la portion courte pour avoir une insertion fémorale trés basse. 
Il faut aussi pratiquer la dissection de ce muscle de la facon la plus mi- 
nutieuse, A cause du danger qui existe de léser le nerf sciatique poplité 
externe, car le bord interne du biceps, a partir du moment ow il se sépare 














PARALYSIE DU QUADRICEPS DANS LA POLIOMYELITE 219 





du semi-membraneux, est suivi par ce nerf qui l’accompagne jusqu’a 
son insertion dans la téte du péroné (fig. 4). 

Nous pratiquons alors un tunnel sous-cutané qui, dans une direction 
aussi oblique que possible, se dirige vers la rotule mise 4 découvert par 
une petite incision longitudinale antérieure. A travers ce tunnel nous 
faisons passer les extrémités distales du biceps et de la bandelette ilio- 
tibiale qui resteront ainsi disposées pour leur fixation a la rotule, détail 
que nous décrirons plus loin (fig. 6). 
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B. — Technique de la transplantation du demi-tendineur. 


Une incision postéro-interne, partant de la tubérosité interne du tibia, 
se dirige longitudinalement vers le haut, jusqu’au niveau du tiers moyen 
de la cuisse. Une fois découvert le tendon du demi-tendineux, ce qui est 
relativement facile, car il est trés superficiel, on procéde a son détache- 
ment distal, et on le disséque jusqu’a son tiers moyen (fig. 7 

A travers un tunnel sous-cutané se dirigeant ves la rotule, nous le fai- 
sons parvenir jusqu’a cette derniére, en veillant 4 ce que ce trajet ne pré- 
sente pas d’angle (fig. 8). 





Par cette méme voie, et par une technique analogue, nous pouvons 
procéder a la transplantation du droit interne ou du sartorius, si nous 
constatons que le demi-tendineux n'est pas utilisable. Ce muscle a l'in- 
convénient d’offrir un segment tendineux assez court, ce qui complique 
un peu la fixation a la rotule ; par contre, sa dissection est extréme- 
ment facile en raison de ce que son trajet est trés superficiel. Le droit 
interne est facile 4 reconnaitre parce que son tendon se trouve au-dessous 
du sartorius et légérement en arriére. 

La transplantation du demi-membraneux offre plus de difficulté dans 
le cas ot! nous devons l’utiliser ; d’abord parce qu’il est le plus profond 
des muscles de cette région, et ensuite 4 cause de la morphologie spéciale 
de son extrémité distale. Outre ces difficultés d’ordre technique, le fail 
que son dégagement entraine facilement la formation d’un genre recur- 
vatum accentué, est un inconvénient qui fait que nous évitons le plus 
possible de nous servir de ce muscle pour la plastie du quadriceps. Pour 
notre part, nous ne l’avons que trés rarement utilisé. 
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Dans certains cas, nous avons suturé a l’extrémité distale du demi- 
membraneux laissée a sa place des muscles voisins tels que le demi- 
tendineux et le droit interne, méme gravement paralysés et, par consé- 
quent, inaptes a la transplantation, avec intention d’essayer d’obtenir 
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d’eux une tension minimum qui limiterait un degré excessif de genu recur- 
vatum. 

Fixation des tendons transplantés a la rotule (fig. 9). 

On a décrit d’innumérables systémes de fixation. Les uns sous-périos- 
tiques et les autres transosseux. Nous employons le systéme suivant 

Avec un fil d’acier inoxydable, nous pratiquons 4 chaque extrémité 
tendineuse un point en X de Sterling Bunnell. Les extrémités du biceps 
et du fascia lata peuvent étre réunies en un seul point et c’est ce que nous 
faisons habituellement. 

Au niveau du bord supérieur de la rotule, nous décollons un fragment 
périostique. Au moyen de deux perforateurs, nous traversons la rotule de 
telle sorte que les deux perforations se croisent en X, puis nous faisons 





passer A travers lesdites perforations les fils d’acier qui nous ont servi 
a pratiquer les sutures tendineuses, comme le fait Palazzi. 

Afin de maintenir les muscles transplantés & une tension physiolo- 
gique, un aide tire la rotule vers le haut, tandis que le chirurgien procéde 
& la mesure des fils d’acier entre eux, au niveau du bord inférieur de la 
rotule, Les fragments périostiques décollés sont alors suturés par-dessus 
les bouts tendineux. Finalement, on suture entre eux les bords tendineux 
et les muscles transplantés des groupes interne et externe en les consoli- 
dant a leur tour sur le tendon quadricipital. 


Immobilisation. 

Nous immobilisons le genou en extension au moyen d'un bandage com- 
pressif renforcé par des bandes de platre ou avee une férule de Cramer, 
pendant trois semaines. Il convient que pendant tout ce temps, l’opéré 
ne fléchisse pas la hanche, car étant donné l’insertion ischiatique des 














) 
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muscles transplantés, le mouvement de bascule du pubis pourrait les 
mettre en tension. 


D. — PRINCIPES DE LA REEDUCATION. 


La rééducation est un processus primordial pour obtenir un résultat 
efficace dans une plastie musculo-tendineuse quelconque. Mais sa néces- 
sité et son importance augmentent encore dans le cas de plasties muscu- 
laires habituellement antagonistes et plus encore pour des muscles anta- 
gonistes dans la fonction de la marche. Ceci revient a dire que la maniére 
de pratiquer une telle rééducation peut amener le succés ou |’échec d'une 
plastie du quadriceps. 

La rééducation est un processus complexe dans lequel interviennent 
deux personnes dont la coilaboration étroite améne un résultat direct 
le rééducateur et le malade. L’efficacité obtenue dépend autant de la ca- 
pacité que de l’enthousiasme apportés par eux dans leur tache. 

En ce qui concerne le malade, habituellement un enfant, il faut, bien 
enlendu, un minimum d’intelligence, de bonne volonté et au moins une 
idée du sens fonctionnel. Il est bon d’insister sur le fait que l’intelligence 
que doit mettre enfant au service de cette rééducation ne peut ni se 
comparer, ni se mesurer avec celle qui peut, par exemple, le faire progresser 
et briller dans ses études ; il s'agit ici de quelque chose de pratique, de 
plus concret, de plus lié au savoir-faire psychomoteur habituel de la vie. 
En fin de compte, vers lage d’un an, enfant normal a une aptitude 
d'intelligence suffisante pour apprendre 4A marcher, pour construire 
cette harmonie fonctionnelle qui constitue ce qu’André-Thomas appelle 
la nar he libérée 

La patience et la persévérance doivent étre les premiéres vertus du ré- 
éducateur, outre, bien entendu, la connaissance nécessaire et suffisante 
des synergies neuromusculaires 4 rééduquer. 

Nous nous permettrons de rappeler ici que, dans notre discussion neuro- 
physiologique de la plastie du quadriceps, nous avons apporté suffisam- 
ment de détails pour appuyer fermement la possibilité, la réalité et méme 
la nécessilé d'un processus de rééducation de la marche chez le malade 
sur lequel on a pratiqué une transplantation. En méme temps, nous fai- 
sons référence 4 des faits concrets en relation avec les voies el moyens 
possibles de ce processus. 

Nous avons vu alors, que ce que l'on a appelé l’« automatisme de la 
marche » était quelque chose de totalement relatif, assujetti a un contrdéle 
supérieur, le méme qui sut le forger et qui, & un moment donné, peut 
intervenir pour obtenir la réadaptation de son plan fonctionnel aux nou- 
velles conditions imposées, par exemple, par une plastie du quadriceps. 


te facon, on pourra constituer par la suite de nouvelles associations 


musculaires utiles & la marche. 

(es associations que Vétude éle tromyographique confirme, ainsi 
que nous avons vu visent a constituer, en fin de compte, un « auto- 
malisme » nouveau et plus difficile, mais possible : « la marche automa- 
lique du rééduqué », aprés une transplantation musculo-tendineuse. 


Ni avons déja fait ressortir le rdle que les afférences propioceptives, 








224 J. CANADELL-CARAFI ET L. BARRAQUER-BORDAS 


modifiées par la transplantation, pourraient jouer dans |’établissement 
des nouvelles normes fonctionnelles. 

Dans la pratique, la rééducation peut et doit commencer dés que l'on 
juge Vinsertion chirurgicale suffisamment solide pour résister aux con- 
tractions volontaires. Ce stade est souvent atteint dans les 3 ou 4 semaines 
aprés lintervention. 

Un massage doux, de type circulatoire « effleurage » aidera 4 
éliminer l'cedéme, etc., et améliorera les conditions d’action de la réédu- 
cation. On invitera tout de suite le malade a réaliser le mouvement qui 
était, jusqu’au moment de lopération, réalisé par les muscles qui ont été 
transplantés, tandis que d'une maniére passive le rééducateur s’ oppose 
a la flexion du genou. De cette facon, les muscles qui demeurent a lew 
place normale comme fléchisseurs de cette articulation, ne pourront pas 
obtenir le moindre déplacement et, par contre, en conséquence de la 
nouvelle insertion rotulienne des muscles transplantés, un mouvement 
d’ascension de la rotule s’ébauchera. Ce premier temps vise a ce que l’en- 
fant ou l’adulte comprennent la nouvelle mission des muscles transplantés. 

La contraction sélective de ces muscles peut étre facilitée par le ré- 
éducateur en procédant au déplacement doux de la rotule dans un sens 
distal. Ceci entraine une distension des muscles transplantés, ce qui aura 
pour effet d’éveiller des stimulations propioceptives de traction qui, dans 
une certaine mesure, amélioreront dans la conscience du patient la dis- 
crimination aes muscles 4 rééduquer et, d’autre part, établiront les con- 
ditions neurophysiologiques spinales et périphériques favorables a leur 
contraction. 

La durée de ces premiers enseignements est trés variable. On peut quel- 
quefois l’obtenir en quelques minutes, mais dans d’auties cas, on peut 
avoir besoin de plusieurs jours. Il faut done ne pas y renoncer trop vite, 
mais au contraire insister patiemment en cherchant toujours a obtenir 
la plus efficace collaboration de la part du malade. 

Une fois que l'on a obtenu que l’enfant ou l’adulte opéré sache contracter 
puissamment et de maniére sélective, lorsqu’il le veut, les muscles trans- 
plantés, il faut alors faire faire des exercices soigneusement choisis pour 
améliorer le plus possible leur puissance musculaire. Ces exercices seront, 
d’abord, réalisés avec l'aide du rééducateur, dans la piscine de récupe- 
ration ou en dehors, pour aboutir, finalement, a faire effectuer par le ma- 
lade lui-méme, des exercices adéquats contre des résistances progres- 
Sives. 

Deés le début de ces exercices, on poussera le malade & marcher et on 
lui indiquera clairement la nouvelle fonction des muscles transplantés, 
et on lui fera remarquer, 4 ce moment, leur nouvelle mission. 

Suivant ce que nous avons dit antérieurement quand nous avons 
parlé des indications de la plastie, on devra se souvenir, ace sujet, que la 
marche comporte, en vertu de ces déplacements articulaires, une stimu- 
lation propioceptive pour la majorité des muscles transplantés. 


E. RESULTATS. 


Nous publions ailleurs l’analyse des résultats dans une série de 


opérés par l'un d’entre nous (J.C. ¢ 
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\ titre d’appréciation d’ensemble nous croyons pouvoir dire ici: 


|. Le résultat fonctionnel de la plastie est toujours tres bon si nous 
avons 4 notre disposition les trois muscles que nous croyons de choix 
pour la faire (c’est-a-dire, le biceps, le demi-tendineux et le tenseur du 
fascia lata), dans une condition de puissance musculaire comprise dans 
les notations 4 et 5 du bilan international ; 72,6 p. 100 de nos cas sont 


dans cette catégorie. 


2. Si nous ne pouvons pas disposer de muscles dans des conditions 
aussi bonnes, nous ne renoncons pas a faire une plastie, s’il le faut, encor 
que celle-ci ne dépasse un bilan fonctionnel équivalent 4 2, ce qui comporte 
une capacité fonctionnelle acceptable pour la démarche (27,4 % de nos 


}. La conservation d’une petite capacite de contraction partielle du 
quadrice ps ne complique pas, croyons-nous, la rééducation et Vutilisation 
de la plastie. Bien au contraire, dans tous nos cas de ce genre elle a été 
facilitée (41,37 p. 100 


} Les bénéfices fonctionnels relevant de la plastie ont ete les suivants ; 


a) les malades qui pour marcher avaient besoin de porter une main 
sur la cuisse, peuvent marcher sans cette aide 


le malade qui tombait fréquemment avant lintervention, ne tomb 
pas plus ou trés rarement 

la fatigue, si elle était présente auparavant, a disparu. Telles sont 
résumeées les conséquences pratiques auxquelles nous avons été porteés 
par notre attitude vis-a-vis de la plastie du quadriceps dans la _polio- 
mve lite. 

lerminons, maintenant, par quelques mots sur les complications éven- 
| if lles, 

Jamais nous n’avons été troublés par une luxation de la rotule, cer- 
tainement parce que nous utilisons presque toujours des muscles pro- 
venant des deux cétés de cet os. 

L’exagération du genu recurvatum n’a été rencontrée que dans trois 
cas seulement. Sur ce point nous prions qu’on prenne en considération 
notre opinion, plus hau! exprimée, sur le role du demi-membraneux ; 

Dans deux cas, la rééducation n’a pas réussi & obtenir une bonne utilisa- 
tion de la plastie. Dans l'un de ces deux cas, nous croyons probable la 
blessure du pédicule nerveux du biceps pendant l’intervention. 

En dernier lieu nous signalerons une difficulté persistante de la flexion 
complete du genou, trouvée dans deux cas seulement, et dans lesquels 
extension est, peut-étre, encore plus vigoureuse que dans la moyenne 
de nos cas. 

Nous croyons, au total, que la plastie du quadriceps, soumise 4 une 
analyse neurophysiologique, déclarée indiquée aprés une étude prudente, 
pratiquée avec une technique soigneuse et suivie d’une patiente réédu- 
cation, est une intervention a pratiquer avec succés dans de nombreux 
eas de poliomyélite. 





+ te tee 
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Les disciples brésiliens du Pt Austregesilo ont eu a honneur et joie d’offrir a leur 
maitre ce volume de leurs travaux personnels, a l'occasion de son jubilé universitaire. 
Aprés un texte de Ul. Vianna sur l’ceuvre et la vie du grand neurologue brésilien, on 
trouvera les articles suivants 


H. Carrilho : Manijestalions épileploides par bromure de camphre. 

O. Gallotti : Parentés entre atrophie Charcot-Marie, névrite interstilielle hypertrophique 
el maladie de Friedreich. 

M. Rezende : Phénoméne de Babinski par excitation de la hanche 

1. V. Colares : Syndromes thalamique $. 

I. Costa Rodrigues : Alrophies cérébelleuses primilives. 

Austregesilo fils : Sclérose en plaques. 

E. de M. Borges Fortes : Neuromyélile épidémique (maladie d’ Austregesilo 

1, Bittencourt : Calaphrénies 

A. Marques : Syncinésies de posture. 

N. da Silveira : Psycho-névroses. Concept clinique selon Austregesilo. 

C. Magalhaes Freitas : Contracture dans [‘hémiplégie capsulaire el pyramido-ertra- 
pyramidale 

A. Hornem de Carvalho Synréflecies 

C). de Aranjo Lima : Synthése d’évolution du concept des syndromes pluriglandulaires, 

O. Campelo : Syndrome cérébelleuxr mineur. 

Mello : Polynévrite scorbutique. 

L. Robalinho Cavalcanti : Obésité el centres nerveuz. 


La couronne ainsi tressée est belle. Elle préfigure importance de celle que le grand 
neurologiste brésilien pourrait recevoir de la riche sympathie de ses collégues et amis 
du monde entier. P. MOLLARET. 
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WEDLER (Hans-Wilfrid). Tronc cérébral et maladies internes Stammbirn 
und innere Erkrankungen). | vol., 335 p., 66 fig., Springer édit., Berlin, Géttingen, 
Heidelberg, 1953, prix : DM 69 


Le soixante-seiziéme volume des Monographies dela collection Gesamigebiele der 
Neurologie und Psychiatrie, est consacré aux relations entre les maladies internes en gé- 
néral et l'axe cérébro-spinal. Celles-ci sont étudiées et approfondies, dans ce trés beau 
volume, d'une part du point de vue expérimental, d’autre part et plus spécialement 
du point de vue clinique, sur la base de nombreuses observations faites au cours de la 
seconde guerre mondiale 

L’auteur, Apl. Professeur a Université de Heidelberg, médecin chef de la clinique 
médicale, a pu trouver chez les blessés du cerveau un matériel qui, constitué par des 
sujets jeunes, présentait a de multiples points de vue le maximum de conditions fa- 
vorables pour des études rigoureuses, indemnes de facteurs étrangers surajouteés 

Selon la prédominance du point de vue chirurgical, neurologique ou de pathologie 
interne, W. discute de nombreux problémes de physiopathologie d’aprés les consta- 
tations faites au niveau de la sphere vegetative et extrapyramidale et appuie ses déduc- 
tions sur une bibliographie considérable. Les résumes d’observations, un index des ma- 
tiéres, une belle iconographie, de nombreux tableaux et graphiques complétent ce | 
M 


marquable ouvrage 


EIE (Nils). Investigations macroscopiques de vingt-neuf cerveaux soumis a 
la leucotomie frontale Macroscopical investigations of twenty-nine brains sub- 
jected to frontal leukotomy 1 vol., 40 p., 11 fig., Acta Psychiatrica et Neurologica 


Scandinavica, suppl. 90, 1954 


La leucotomie frontale ou préfrontale constitue une intervention de plus en plus 
fréquente ; Fulton en 1951 estimait déja a vingt mille le nombre des leucotomies effec- 
tuées depuis 1935 ! L’auteur s'est proposé une étude méthodique des cerveaux de su- 
jets soumis a4 une telle intervention et apporte le résultat de constatations faites dans 
Vingt-neuf cas, constatations corroborant celles antérieurement rapportées 

Il apparait que la leucotomie ne constitue pas un procédé chirurgical idéal pour le 
traitement de malades mentaux, en raison des résultats anatomiques et fonctionnels 
obtenus, souvent différents de ceux souhaites. Toutefois, les constatations faites chez 
quatre sujets ayant assez longuement survécu, confirment les publications antérieures, 
quant a Pameélioration obtenue chez des sujets excités, agités, lorsque les lésions sont 
limitées aux connexions des aires granulaires de la convexité et du gyrus cingularis 
Par contre, les lésions bilatérales étendues aux connexions des aires dysgranulaires et 
agranulaires voisines de la convexité (aires 8 et 6) et disséminées au niveau dela partie 
rostrale de la téte du noyau caudé paraissent devoir faire courir le risque de troubles 
respiratoires et trophiques avec issue fatale 

Plusieurs observations sont rapportées et une vingtaine de références complétent 


Ht. M. 


cette monographie 


PICHENE (Jean). Des modalités de traitement de la méningite tuberculeuse. 
Etat actuel. Thése Médecine Nancy, 1954, 142 pages 


L.’auteur passe en revue les moyens thérapeutiques dont nous disposons a lheure 
actuelle. Il envisage les différentes modalités de traitement et leurs résultats. Le trai- 
tement par streptomycine seule, au début, a donné environ 30 p. 100 de survies. La 
streptomycine et le P.A.S. en perfusion ont permis d’enregistrer un bond remarquable 
a 70 p. 100 environ. La streptomycine et 'I.N.H. ou l'association streptomycine, I.N.H 
et P.A.S. donnent les excellents résultats actuels : 85 a 90 p. 100. 

La remarquable efficacité de 'I.N.H. permet-elle de supprimer les intra-rachidien- 
nes etles cures de consolidation ? Pour l’auteur, une plus grande expérience est néces- 
saire avant d’abandonner ces modalités de traitement qui ont fait leur preuve. Ce qui 
n’empéche pas de reconnaitre que l’on s’engage actuellement vers une simplification du 


traitement classique des méningites tuberculeuses 
Bibliographie de 190 références G. ARNOULD. 
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PHYSIOLOGIE 





ABE (Mituyosi). Réponses électriques du cerveau humain au stimulus acous- 
tique (Electrical responses of the human brain to acoustic stimulus). Tohoku Jal. 
exper. Med., 1954, 60, 1, 47-58. 


L’étude fut conduite selon laméthode desuperimposition de Dawson (1000 c/s et 
haute intensité). L’auteur précise les caractéristiques des réponses : allure triphasique, 
amplitude croissant linéairement avec lintensité du stimulus, potentiel évoqué sur 
tout le scalp mais avec prédominance au vertex, période réfractaire absolue d'une demi- 
seconde, etc. Bibliographie de dix références P. MOLLARET. 


ANDRE-THOMAS. Le nouveau-né normal et l’anencéphale (Réflectivité, 
réactivité, autommatismes). La Presse Médicale, 1954, 62, n° 42, pp. 885-886. fig. 


L'auteur rapporte lobservation d’un anencéphale protubérantiel et compare ses 
reactions avec celles d'un nouveau-neé normal 

On retrouve chez le premier des résultats comparables en ce qui concerne les mouve- 
ments d’ensemble, en particulier les phénomenes de redressement et les reactions assez 
localisées de la main, du doigt. On trouve chez l’'anencéphale protubérantiel des réflexes 
ostéo-tendineux de l'adulte que l'on ne trouve pas chez le nouveau-né normal, ce qui 
doit s’expliquer par la tonicité en flexion des membres supérieurs chez ce dernier. Le 
réflexe d’incurvation du trone est présent et méme exageré, comme le sont quelques 
réflexes observ és chez d’autres anencéphales et qui peuvent étre dus a des phénoménes 
de liberation 

Cet anencéphale se faisait encore remarquer par un jasement et un gazouillis qu’on 
n’observe habituellement que chez des enfants plus agés. Enfin, il était possible par 
quelques excitations localisées de déclencher des secousses épileptiformes d'un membre 
inférieur, phénoménes que l’auteur range parmi ceux de répercussivité. 

H. M 


CHAUCHARD (P.) et MAZOUE (H.). Les variations d’excitabilité nerveuse 
motrice sous l’effet des changements de la température centrale. Compiles 
Rendus des Séances de la Société de Biologie, 1954, 148, n° 1-2, pp. 75-77. 


D’une série de nouvelles recherches dont l’intérét se trouve accru en raison des 
tentatives thérapeutiques actuelles par hibernation artificielle, les auteurs arrivent 
aux conclusions suivantes : Sur le rat réfrigéré, les nerfs ne sont pas soumis passive- 
ment aux conséquences des modifications thermiques organiques ; l’intervention des 
centres régulateurs de l’excitabilité met en jeu une régulation hypercorrectrice, bien que 
le fonctionnement des centres thermorégulateurs soit suspendu. Cette régulation ne 
concerne l’excitabilité corticale que dans des limites plus réduites de température au 
dela desquelles l’action directe de la variation thermique devient prépondérante 


H. M. 


CHAUCHARD (P.) et MAZOUE (H.). L'excitabilité neuromusculaire pendant 
le sommeil hibernal chez la Marmotte. Compiles rendus des Séances de la Sociélé 
de Biologie, 1954, 148, n° 9-10, pp. 883-884. 


La mesure des chronaxies nerveuses motrices périphériques et corticales et des chro- 
naxies musculaires d’extension et de flexion des orteils, faite sur la Marmotte, pendant 
hibernation et pendant l’éveil, ont donné des résultats qui constituent pour les auteurs 
un nouvel argument en faveur de la distinction a établir entre le sommeil de I’hiberna- 
tion physiologique et celui de l’hibernation artificielle. La mise au repos des centres, 
par cette derniére méthode, est beaucoup moins profonde ; la chronaximétrie y révéle, 
en effet, la persistance de réactions réflexes qui manquent chez les véritables hiber- 
nants. H. M. 
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DELAY (Jean), THUILLIER (Jean) et VOLMAT (Robert). Métabolisme cé- 


rébral et vitamines du complexe B. La Semaine des Hépitaur de Paris, 1954, 
30, n° 24, pp. 1488-1494, 1 fig. 


Dans le probléme d’ensemble du métabolisme cérébral, les auteurs s’attachent a 
l’étude de I’ «oxydation des hydrates de carbone dans le cerveau et de ses rapports 
avec certaines vitamines >». Ils soulignent la primauté du métabolisme glucidique comme 
source d’énergie cérébrale et montrent que l’oxydation des hydrates de carbone dans 
le cerveau s’effectue schématiquement en deux stades. 

D. et ses collaborateurs insistent également sur le role capital des vitamines B, et PP 
dans le métabolisme cérébral ; divers syndromes psychiatriques et neurologiques re- 
lévent de leur carence. L’administration de thiamine et d’acide nicotinique a trés fortes 


doses doit tenir compte des « interrelations vitaminiques », l'administration massive 
d’un seul facteur entrainant souvent une carence de l'autre. 
Quatre-vingt-treize références. H. M. 


DELL (P.) et BONVALLET (M.). Contréle direct et réflexe de l’activité du 
systéme réticulé activateur ascendant du tronc cérébral par l’oxygéne et le 
gaz carbonique du sang. Comples rendus des Séances de la Société de Biologie, 
1954, 148, n° 9-10, pp. 855-858, 1 fig. 


Exposé d’une série de recherches montrant que les modifications de l’activileé élee- 
trique corticale entrainées par hypercapnie et I’hypoxie, dans les limites des varia- 
tions physiologiques, sont dues aux effets des variations du CO, et de l’O, du sang sur 
le systéme réticulé activateur ascendant. De tels résultats combinés a ceux antérieure- 
ment obtenus par D. et B. montrent que l’activité du systéme réticulé activateur as- 
cendant est contrdlée par le milieu intérieur, au méme titre que les centres végeétatifs 
du trone cérébral. H. M. 


GRIFFIE (R. A.). Influence de l’'intégrité médullaire sur le réflexe linguo- 
maxillaire. Compiles rendus des Séances de la Société de Biologie, 1954, 148, n° 9-10, 
pp. 892-985, 3 fig. 


Reprenant l'étude des répercussions de l’activité spinale sur le réflexe linguo-mavxil- 
laire, G. montre que l’excitation médullaire provoque une inhibition de ce réflexe 
La valeur de cette inhibition est en relation directe avec l' importance du traumatisme 
La suppression physique ou pharmacodynamique des activités spinales diminuant les 
influx centripétes étrangers a la voie sensible de ce réflexe, libére la réponse de ses en- 
traves médullaires et augmente l’amplitude du réflexe. H. M. 


POOLE (E. W.). Réactions de la circulation piale chez le chat aux états hypo- 
tensifs provoqués par le bromure d’hexaméthonium Heactions of the cat 
pial circulation to hypotensive states induced by hexamethonium bromide). Archives 
of Neurology and Psychiatry, 1954, 71, n° 5, pp. 640-647, 3 fig. 


L’étude de la circulation piale, et des variations de calibre des vaisseaux en rapport 
avec des modifications de la pression sanguine aprés injection intraveineuse de bromure 
d’hexaméthonium, a été faite sur quatorze chats, par observation directe et par photo- 
graphie a l'aide de hublots craniens 

Parmi les constatations faites, ‘auteur souligne en particulier les réactions trés ine- 
gales des divers segments artériels, l'absence de modifications veineuses ; il discute 
d’autre part l’origine, la localisation et les relations des variations sus-mentionneées 

Dix références. H. M. 


SCHREINER (Léon) et KLING (Arthur). Troubles du comportement apres 
excisions rhinencéphaliques chez le chat Behavioral changes following rhinen- 
cephalic injury in cat). J. of Neurophysiol., 1953, NVI, n° 6, pp. 643-659 


Chez 20 chats observés pendant des périodes allant de 4 a 14 mois, les auteurs ont 


retrouvé, aprés lésions rhinencéphaliques bilatérales, le syndrome décrit par Kliver 
et Bucy. Ce qui fait l’intérét de leur travail est etude de Vhypersexualite. Hs ont, en 
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effet, pu faire disparaitre cette derniére soit par castration soit par lésion du noyau 
hypothalamique ventral interne. Ils ont pu aussi prévenir un tel comportement par 
les memes moyens avant l’intervention cérébrale. Ces expériences posent la question 
de savoir si les troubles du comportement sexuel sont dus ou non a une hyperactivité 
endocrinienne Bernard PERTUISET. 


VIDACOVTICH (Mme Roujitza). Contribution a4 l'étude de l’innervation 
extrinséque cardio-inhibitrice. 7hése Médecine Nancy, 1954, dactylographiée : 


7 paves 


|. auteur étudie dans ce travail les modifications que produisent, sur le ralentisse- 
ment cardiaque, déclenché par excitation électrique des nerfs inhibiteurs, les varia- 
tions de tension des gaz respiratoires. L’hypercapnée, l'anoxémie hypercapnique, en 
creant un état d’acidose, augmentent leffet chronotrope négatif. Cet effet chronotrope 
est au econtraire diminué par anoxémie hypocapnique qui détermine une alcalose et 
une diminution de lexcitabilité propre du tissu cardiaque. 

Bibliographie de 17 références. G. ARNOULD. 


SEMIOLOGIE 





ANDRE-THOMAS et GRUNER (Jean). Un microcéphale réduit aux forma- 
tions axiales archaiques. Etude anatomo-clinique. Annales de Médecine, 1954, 
55, n° 1, pp. 35-57, 14 fig. 


Etude détaillée d’un nouveau-né dont la survie de quarante-cing jours permit de 
suivre 'évolution des anomalies neurologiques et particuliérement celles des automa- 
iismes primaires. L’encéphale était réduit a quelques voies, sans malformations mons- 
trueuses permettant ainsi l’établissement de corrélations anatomo-cliniques pour des 


faits demeurés obscurs jusqu’a ce jour. M. 


BENEDETTI (G.). De la psychopathologie de la narcolepsie Zur Psychopatho- 
logie der Narkolepsie). Monatsschrijt fiir Psychiatrie und Neurologie, 1953, 126, n° 2- 
pp. 135-163. / 


l)'aprés huit observations et d’aprés les données de la littérature, B. s’est proposé de 
preciser la psychopathologie de la narcolepsie. Tous les troubles observés chez les su- 
jets en cause répondent aussi bien a la notion d'un syndrome psychique de localisation 
cérebrale que de nature endocrinienne. Au point de vue psychopathologique, les cons- 
tatations de B. Vincitent a considérer les narcolepsies comme des syndromes du tronc 
cérebral ; dans le domaine somatique, de nombreux symptomes plaident également 
en faveur d'une participation diencéphalo-hypophysaire 

\ souligner que dans la question de la narcolepsie s’intégrent souvent des problemes 
de la vie intime du malade, ceci n’impliquant cependant pas que la narcolepsie dans 
ses causes puisse étre expliquée psychogénétiquement, 


Bibliographie. H. M. 


HAGUENAU (J.) et WEIL (B.). R le des troubles du métabolisme de l’eau 
dans la genése de quelques tableaux neurologiques. Action de la cortisone 
et de l’extrait posthypophysaire. Bullelins el Mémoires de la Société médicale 
des Hépitaur de Paris, 1954, 70, n° 21-22-23, pp. 753-764. 


lravail comportant l'étude clinique et biologique trés compléte d'un jeune adulte 


presentant a la fois des troubles nerveux et des symptomes de déshydratation. Ces 
deux yvroupes de symptomes variaient en fonction lun de l'autre, cette variation si- 
Multanee sous Pinfluence de la cortisone et de Thormone antidiurétique hypophysaire 
ipparaissant particuliérement remarquable 


X autres observations assez comparables sont evalement rapportees Toutes 
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viennent ouvrir un champ d’investigation nouveau sur les états de déshydratation et 
d’hydratation de la cellule cérébrale, spécialement en raison des possibilités fournies 
par les thérapeutiques actuelles. 

Douze références. 

Discussion : M. Ravina. H. M 


JEWSBURY (Eric C. O.). Insensibilité a la douleur (Insensitivity to pain). Brain, 
1951, 74, n° 3, pp. 336-353. 


L’auteur passe en revue les divers cas publiés d’insensibilité a la douleur et en rap- 
porte quatre nouvelles observations. 1] s’agissait, dans trois de ces cas, d’adultes in- 
tellectuellement normaux ; dans la quatriéme, d'un enfant de trois ans et demi chez 
lequel aucune réaction a la douleur ne s’était produite jusqu’a la troisiéme année 

Le siége et la nature de la lésion responsable sont discutés ; sans doute s’agit-il 
d’une anomalie de développement des voies corticales ou cortico-thalamiques ou d'un 
trouble dintégration des impulsions nerveuses au niveau du cortex 

Vingt et une références H. M 


LHERMITTE (Jean), PORSIN (H.) et BETOURNE (C.). Les effets du venin 
d’'abeille dans les maladies dites du collagéne. a Presse médicale, 19541, 62, 
n° 48, pp. 1017-1019 


Si influence heureuse de l’envenimation par les hyménoptéres a été reconnue depuis 
action du venin demeure encore assez incertain. En s’appuyant 


lPantiquité, le mode ¢ 
sur des fondements cliniques, anatomiques et expérimentaux, les auteurs précisent 
que linjection, frequemment renouvelée, de venin d’abeilles purifie s'avére surtout écla- 
tante contre les maladies, dites du « collagéne Et, en apportant de nouvelles obser- 
vations de malades atteints de polyarthrite evolutive, les auteurs indiquent que le 
venin agit en tant que facteur de tachyphylaxie refléchie, ce que l'on appelait autre- 
fois 'immunisation ; en tant que facteur de diffusion ; enfin, comme agent neuroly- 
tique ou myélolytique. Des expériences sur l’animal ont fait voir, en effet, que linjec- 
tion de venin purifié entraine, au contact des centres nerveux, ou des appareils péri- 
phériques, la dissolution des gaines de myéline et la désintégration du cytoplasme des 
neurones. Emplové comme moyen thérapeutique, le venin est, évidemment, infini- 
ment moins brutal dans son action, mais, néanmoins, il est actif en localisant ses effets 
sur les réseaux nerveux, dont le tissu collagéne est si abondamment pourvu, ainsi 
que sur les centres cérébro-spinaux qui presentent souvent des signes de souffrance 
ou méme d’anthentiques lésions au cours de la polyarthrite chronique évolutive 


Bibliographie H. M 


SILVERSTEIN (Alexander ). Signification de l’embolie graisseuse cérébrale 
Significance of cerebral fat embolism). Neurology, 1952, 2, ne 4, pp. 292-310, 12 fig., 
2 tabl. 


L’embolie cérébrale graisseuse constitue une entité spécifique souvent négligée, 
a la fois au point de vue clinique et histopathologique. Plusieurs cas sont rapportés 
et montrent la survenue possible d'un tel accident au cours de traumatismes minimes 
sans fracture d'un os long, ou d'une fracture isolée du crane. La guérison est possible 
meme lorsque le tableau clinique est pleinement constitué. Certains facteurs étiolo 
viques, telles la thérapeutique de shock, sont a retenir et l'on incrimine souvent a tort 
d'autres causes dans certains cas mortels ; er particulier l'embolie graisseuse apporte 
une explic ation logique a certaines syndromes organiques cere braux et a certains de- 
ficits de mémoire consécutifs a l’électrochothérapie 

De nombreux faits cliniques et biologiques font encore l'objet de considérations 
importantes. L’auteur pose en particulier la question de savoir si certaines des altée- 
rations sanguines observées ne pourraient pas étre incriminées dans le mécanisme de 


quelques-uns des syndromes cliniques de démyélinisation de cause inconnue 
Bibliographie de quarante- ept noms H. M 
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SYNDROMES VASCULAIRES 





CARRIE (A. W.) et JAFFE (Frederic A.). Thrombose du sinus longitudinal 
supérieur secondaire a un traumatisme non pénétrant Thrombosis of su- 
perior sagittal sinus caused by trauma without penetrating injury). J. of Neuro- 

rg., 1954, XI, ne 2, pp. 173-182 


Les blessés dont il est fait mention dans ce travail sont deux enfants ages respecti- 
vernent de 10 et de 4 ans qui tous deux furent les victimes d'un traumatisme cérébral 


sins fracture. I] existait chez lun et autre, a l'autopsie, une thrombose du sinus lon- 
gitudinal supérieur avec cedéme cérébral et turgescence des veines corticales. Les au- 


irs ont examine alors les cerveaux et les sinus de 11 sujets victimes de traumatismes 


craniens sans fracture : trois fois ils ont trouvé des hémorragies siegeant dans la parol 
du sinus longitudinal supérieur, avec rupture des vaisseaux sinusoidaux intramuraux 

Cliniquement il parait Dien difficile de faire le diagnostic de thrombose de ce sinus 
chez un traumatise : une hypertonie des quatre membres serait le symptoOme le plus 
fidéle. En réalité il faut y penser et plutot que d’injecter directement dans le sinus une 
substance de contraste, il sera fait une angiographie carotidienne avec des clichés pris 
au temps veineux 

Quant au traitement, il est loin d’étre codifie. Si on a publie un cas ot l’ablation 
du thrombus, suivi de thérapeutique anticoagulante, a abouti a un succés, les auteurs 
de ce present travail n’en pensent pas moins qu'une simple therapeutique anticoagu- 
inte isolée est moins risquée, encore est-il qu'elle peut étre contre-indiquée par d‘au- 
tres blessures ou des hemorragies intracraniennes 

Bernard PERTUISET 


HABERLAND (Katherina). Un cas de panartérite nécrotique disséminée 
(périartérite noueuse) Ein Fall von Panarteritis disseminata necrotica (periar- 
teritis nodosa’. Menatsschri/t fiir Psychiatrie und Neurologie, 1951, 121, nv 2-3, pp. 73- 


s6, | planche 


(chez un sujet de quarante-cing ans se sont installés les symptomes suivants : poly- 
arterite, zona, radiculite isolée, puis polynévrite, néphrite, papillorétinite, uremie ; 
mort. L’artére cérébelleuse supérieure gauche était atteinte en totalité et les divers 
stades d'une panarterite nécrotique disséminée se retrouvaient dans les nerfs peri- 
pheriques, les ganglions de Gasser, les ganglions spinaux et les racines de la moelle, 
avec alteration consecutive des vaines mveliniques, de l’'axone et des cellules ganglion- 
naires. L’auteur considére les modifications du systéme nerveux central et péripheri- 


jue comme dues a Vischemie 


heferences H. M 


ROSEMAN (E.), SCHMIDT (Richard P.) et FOLTZ (Eldon L.). Electroen- 
céphalographie en série dans les lésions vasculaires du cerveau (Serial ele: 
troencephalography in vascular lesions of the brain). Neurology, 1952, 2, n° 4, pp. 311- 

1, 8 fig. 

Les auteurs, aprés avoir rappelé l'intérét de lencéphalographie en série tant au point 
de vue diagnostique et pronostique dans de nombreux cas, exposent sur la base d’ob- 
servations multiples, dont plusieurs sont rapportées, tout ce que l’on en peut attendre 
dans la localisation, le diagnostic différentiel, le pronostic des lésions vasculaires céré- 

rales 


Les modifications initiales apres congestion ou hemorragie cérébrale dépendent de 


i localisation ou de son association a des phénoménes tels que vaso-spasme et cedéme 
| tivite delta est prononceée dans le cas de lésion superficielle minime ou absente 
daris les lésions sous-corticales profondes 
Dans les lésions régressives, existence d'une activité delta traduit la possibilité 
d'ameliorations organiques, d’ot intérét pronostique par contre, son absence indique 
maximum de recuperation possible a éte atteint ou qu’il s‘agit dune lésion pro- 


londe du trone cerebral ou de la capsul interne par exemple 
Neuf références et nombreux tracés H. M 
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STEIN (Joseph M.). Angiographie cérébrale dans le diagnostic de l"hématome 
sous-dural (Cerebral angiography in diagnosis of subdural hematoma). Neurol 
1952, 2, n° 5, pp. 389-394, 3 fig. 

D’aprés les constatations faites et les résultats obtenus chez quinze sujets, S. estime 
que l'angiographie cérébrale constitue un procédé de diagnostic spécifique de Thema 
tome sous-dural ; une intervention inutile peut étre ainsi évitée ; d’autre part elle pe 
met une meilleure localisation des masses intracerébrales et parfois une indicatior 
precise sur leur nature 
Hi. M 


Quatre réferences. 


ORGANES DES SENS (il) 





CRITCHLEY (Mac Donald). Types de persévération visuelle « Paliopsia . et 
« illusory visual spread» Types of visual perseveration : « paliopsia » et «illusayr 
visual spread »). Brain, 1951, 74, n° 3, pp. 267-299, 10 fig., tabl. 


L’auteur rapporte sept observations trés détaillées, dont certaines avee vérificati 
anatomique, de sujets porteurs de troubles visuels particuliers 

Le but de ce mémoire est précisément l'étude d'un trouble psycho-visuel consistant 
en une nouvelle perception visuelle d'un objet en réalité disparu du champ du regard 
Une forme de ce trouble consiste en la sensation d'une perception visuelle plus étendur 
que celle pouvant étre réalisée par l'objet en cause 

Le premier phénomeéne peut étre appelée : phénomeéne de persévération visuelle dans 
le temps ; le second : persévération visuelle dans l’espace. 

L’auteur rapproche ces troubles de certains phénoménes auditifs du méme ordr: 
il reprend et discute les divers cas publiés susceptibles de présenter quelque analozir 
avec ceux par lui rapportés. A noter que les lésions cérébrales, dans tout cet ensemb| 
d’observations, étaient diverses, tant au point de vue de leur nature (métastase, ran 
lissement, lésions vasculaires) que de leur topographie 

Vingt-quatre références H. M 


FISCHGOLD (H.), BREGEAT (P.), LE BESNERAIS (Y.) et DAVID (M.). 
Iconographie de l’angiomatose neurorétinienne (Syndrome de Bonnet, 
Dechaume et Blanc). La Presse Médicale, 1952, 60, n° 82, pp. 1790-1793, 13 fig 


A propos d’un cas de cette forme clinique trés rare, les auteurs mettent laccent sur 
les possibilités de !a mise en évidence par diverses techniques d’examens neuroradio- 
logiques et oculaires. 


Bibliographie. H. M. 


HADDOCK (James N.) et BERLIN (Louis). Dégénération transsynaptique 
dans le systéme visuel (Transsynaplic degeneration in the visual system. -1 
chives of Neurology and Psychiatry, 1950, 64, n° 1, pp. 66-73, 2 fig. 


Les auteurs rapportent le cas d'un militaire qui subit une blessure grave par arme a 
feu, au niveau des deux lobes occipitaux. Le sujet ne devait présenter une légére atro- 
phie primitive, bilatérale, des nerfs optiques que trois ans et demi plus tard. Cing a 
et demi aprés la blessure, l'atrophie primitive grave était évidente a l'examen. 

D’aprés les connaissances actuelles, la dégénérescence transsynaptique du systéme 
visuel consécutive a une blessure des lobes occipitaux n’a pas été nettement établir 
toutefois observation de H. et B. plaide dans ce sens et apparait comme une cont 
bution importante 4 étude de ce probléme 

Dix-sept références. H. M 
KISSEL (P.), ARNOULD (G.), HARTEMANN (P.) et DUREUX (J.). Signe 

da’Argyll Robertson unilatéral au cours d'un syndrome neuroanémique bier- 

mérien. Revue médicale de Nancy, 1954, 75° année, t. LN NIN, 1-15 mai, pp 

307 

i 


Une femme de 45 ans presente un tableau typique de dégénération subaigur 


moelle e¢piniére a la période d’etat, révelateur dune anémie hyperchrome cry} 
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netique de type Biermer. Le syndrome neurologique caractérisé par une paraplegie 
spasmodique, des troubles de la coordination et de la sensibilité profonde, est enrichi 
d'une inégalité pupillaire avee signe d’Argyll Robertson a gauche. 

Fait déja rare, selon les classiques, a la période terminale du syndrome jneuroane- 
mique, les altérations des réactions pupillaires a la période d'état témoignent vraisem- 
blallement d'une insuffisance de traitement. Une intense vitaminothérapie B 12 s'est 
dailleurs révélée totalerent ineflicace sur les modifications statiques et dynamiques 
des pupilles G. ARNOULD 


SCHIFFERLI (Peter). Etude par enregistrement photographique de la mo- 
tricité oculaire dans l’exploration, dans la reconnaissance et dans la repré- 
sentation visuelle. Monatsschri/t fiir Psychiatrie und Neurologie, 1953, 126, n° 2-3, 
pp. 65-118, 9 fig. 


Description d'une méthode d’enregistrement des mouvements oculaires par photo- 
graphie du reflet ccornéen. Fnregistiement a l'aide de cette méthode de trois séries 
de mouvements oculaires ; a) dans l’exploration visuelle (le sujet examiné recoit lor- 
dre de suivre les lignes d’un dessin) ; 6) dans la reconnaissance visuelle de dessins 
c) dans la représentation visuelle de dessins 

Suit une interprétation des résultats a la lumiére des hypothéses cybernétiques sur 
activité cérébrale, résultats permettant de penser a l’existence Cc’ unmécanisme fonc- 
tionnel commun a tous les mouvements oculaires dépendant d'une activité cérébrale 
rythmee, 

L’auteur met en valeur importance de la motricité oculaire dans la représentation 
visuelle. 

Une page de bibliographie. H. M 


TOULANT (P. F.) et BOITHIAS (R.). Les lésions vasculaires de la rétine 
dans l’onchocercose africaine. Bullelin de |’ Académie nationale de Médecine, 
1954, 138, n° 9-10, pp. 141-145. 

En raison de la fréquence en A. O. F. des atrophies du nerf optique par filariose,|>3 
auteurs aprés une étude d’ensemble de la question soulignent la gravité du probléme 
sanitaire économique et social entrainé par une telle localisation parasitaire 

Dix références H. M 


MENINGES 





BECKER (Anne-Marie). La rechute de la méningite tuberculeuse chez l’en- 
fant. Thése Médecine Nancy, 1954, dactylographiée, 79 pages. 


Accident rare, plus rare qu’au début du traitement par la streptomycine, la rechute 
de la méningite tuberculeuse chez l’enfant est imputable a lVinsuffisance de la théra- 
peutique ou a un nouvel essaimage. La gravité de la rechute n'est pas supérieure a celle 
d'une premiére méningite. Les succés thérapeutiques sont fonction de la précocité 
d'application et de l’association des médications antituberculeuses et notamment I'l 
N. H., la streptomycine et le P. A. S. 

Bibliographie de 76 références. G. ARNOULD 


DEREUX (J.). Méningite lymphocytaire causée par un germe de la famille 
des Achromobactériace@ ». Bulletin de l Academie Naltionaie de Médecine, 1954, 
138, n° 7-8, pp. 118-120. 


Premier cas connu d'une méningite causée par ce germe et qui, malgré une remar- 
quable ténacité, a évolué en un an vers la guérison. H. M. 


BEUREY (M. J.), PIER£ON (M.) et VIDAL (J.). La perméabilité méningée 
a la streptomycine, son intérét diagnostique et pronostique dans les ménin- 
gites a liquide clair. Revue Médicale de Nancy, 1953, 74° année, t. LXXVIII, 

15 novembre, pp. 831-833. 


lL) aprés certains tr avaux, entre autres ceux de Damade, la barri¢re méningée se 


trouve levée dans le cas de méningite tuberculeuse, mais dans ce cas seulement. D’aprés 
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les constatations des auteurs, 9 cas de méningite tuberculeuse ont bien montré une per- 
meéabilite a la streplomycine qui se retrouvait dans ie liquide a la dose de 2 et méme 
5 gammas par cm® et la guérison clinique et humorale s’est accompagnée d'une dimi- 
nution progressive de la streptomycinorachie, de sorte que le dosage de celle-ci permet 
des conclusions de pronostic. Mais dans un cas de méningo-encéphalite brucellosique 
et au cours d’une méningite ourlienne des quantités au moins égales de streptomy- 
cine ont été décelées dans le liquide. I] n’en reste pas moins que l’épreuve est d’une 
grande ulilité diagnostique comme épreuve d’appoint ou comme signe biologique d’a 
larme. P.M. N. 


LAPORTE (A.), HOUDART (R.), CALDERA (R.) et MANIGAND (G.). La 
méningite 4 « Cryptococcus nsoformans» (Torula histolytica). Un nouveau 
cas d’évolution rapide. La Presse Médicale, 1951, 62, n° 3, pp. 44-47, 3 fig 


Nouveau cas, ayant débuté brutalement chez une femme agée par fiévre et céphalée 
L’examen mettait en évidence : 1° un syndrome méningé indiscutable ; 2° des signes 
d’atteinte encéphalique. Aucun signe neurologique en foyer, fond d’ceil normal, exa- 
men somatique négatif. Liquide C.-R. clair, avec réaction cellulaire lymphocytaire im- 
portante, élévation progressive du taux d’albumine. Examens bactériologiques tous 
négatifs. Evolution vers la mort en moins de deux mpis. Soul l’examen_histo-patholo- 
gique permit de porter un diagnostic 

A loceasion de ce cas, les auteurs discutent le prob 
tique pose par cette affection 

Importante bibliographie H. M. 


léme diagnostique et thérapeu- 


LAVERGNE (V. de), PIERQUIN (L.), HELUUY (J.) es MARTIN .(J.). Com- 
plication de méningite tuberculeuse, arachnoidite opto-chiasmatique, 
arrét de son développement par la cortisone utilisée précocement. Renu 

médicale de Nancy, 1954, 75* année, t. LXNIX, 1-15 février, pp. 134-140. 


Une femme atteinte de méningite tuberculeuse présente, au troisitme mois, une di- 
minution rapide et profonde de son acuité visuelle|'O D=O; OG 1-10). La soudai- 
neté c’apparition de ce symptome ainsi que l’absence de toute altération ophtalmosco- 
pique font penser a une arachnoidite opto-chiasmatique. 

La cortisone a une action spectaculaire, faisant réapparaitre l’'acuité visuelle aprés 
quelques jours seulement de traitement. L’arrét de la cortisone se marque par une 
régression de l’amélioration. En définitive, aprés quatre cures de cortisone, l’acuitk 
visuelle redevient définitivement normale, alors quest apparue une légére pAleur de la 
papille qui n’a pas évolué par la suite 

La cortisone repréesente done une trés puissante medication de l’arachnoidite opto- 
chiasmatique, complication de la méningite tuberculeuse, ala condition formelle qu'elle 
soit utilisée dés les tout premiers jours de l’atteinte 

G. ARNOUDL. 


MARQUEZY (R. A.), BACH (Ch.), ete BOUVATTIER. Les réactions encé- 
phalo-méningées curables au cours de la tuberculose initiale chez l'enfant. 
innales de Pédiatrie, 1954, 39 avril, pp. 1733-1745, 5 fig., tabl. 


Les auteurs étudient les réactions encéphalo-miningées survenant au cours de la 


tuberculose initiale de enfant ; ils en montrent la fréquence, étudient les formes cli- 
niques, biologiques, électroencéphalographiques et discutent le diagnostic ainsi que 
les indications thérapeutiques. Ces réactions sont a séparer de celles qui peuvent sur- 
venir au cours des miliaires et qui ne doivent pas étre confondues avec une méningite 
tuberculeuse véritable. H M 


MULLER (B.), RAOUL-DUVAL (Ph.), BAYLE (J.), BOUVET (R.) et NAU- 
DIN (G.). Un cas de méningite a « Actinomyces israeli». Guérison par trai- 
tement antibiotique. Bullelins el Mémoires de la Société Médicale des Hoépilaux 
de Paris, 1954, 70, n° 9-10, pp. 277-284 


Les particularités cliniques de ce cas sont assez superposables aux rares autres ob- 


servations publices : allure subaigué, raideur extréme et hyperextension aboutissant 
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a un veritable opisthotonos, rachialgies lombaire et sacrée intenses, agitation, lucidité 
conservée, aspect laiteux du liquide céphalo-rachidien riche en polynucleéaires et en 
fibrine, signes de blocage 

\ souligner, outre le caractére exceptionnel! de la maladie, l’efficacité du traitement 
prolongé, par la pénicilline a trés hautes doses et de la chloromycétine cette derniére 
a raison de 4 g pro die pendant pres de deux mois et demi 

Discussion : M. Ravina H. M 


EPILEPSIE 





CHAVANY (J.A.), LOBEL (G.) et HAGENMULLER (D.). L’épilepsie pseudo- 


migraineuse. La Semaine des Hopilaus, 1954, 30, ne 26, pp. 1626-1632, 7 fig 


Les auteurs relatent observation trés curieuse d'une fillette chez laquelle alter- 
naient a des rythmes differents des crises de migraine ophtalmique et des crises d’épi 
lepsie généralisée a aura visuelle. La lésion causale était une encéphalopathie céré- 
brale infantile sans aucune autre exteériorisation clinique, révélee a4 Vencéphalographie 
parune grosse dilatation ventriculaire. Ils envisagent a ce propos le diagnostic des mi- 
graines symptomatiques et signalent linterét des méthodes modernes pour parfaire 

diagnostic. L’électroencé phalogramme ne fournit pas, en dehors de cas aussi outrés 
jue le leur, les résultats que lon pourrait escompter H. M 


KISSEL (P.), ARNOULD (G.) et HARTEMANN (P.). Migraine et épilepsie. 
Revue médicale de Nancy, 1954, 75° année, t. LNA NITX, 1-15 juillet, pp. 468-476 


Les auteurs, a propos de trois observations posent a nouveau le probléme des re- 
lations entre la migraine et leépilepsie 
Le premier malade est un migraineux ; linjection dhistamine déclenche chez lui 


une migraine, mais ne modifie pas lelectroencéphalogramme ; en raison de son ter- 
humoral, il présente un seuil convulsivant bas, atteint facilement par injection 
dune dose minime de cardiazol 
lbeux fréres jumeaux sont migraineux et presentent une dvysrythmie cérébrale mise 
en evidence par lelectroencephalogramme. L’un deux a éte victime d'un traumatisme 
du crane ; chez lui, la dysrythmie céréebrale hereditaire se traduit par la migraine di- 
vestive familiale et lépilepsie en acte 
Une jeune fille présente, au moment de ses regles surtout, soit des migraines, soit 
crise d’épilepsie ; lune et l'autre sont préecédées de la méme aura visuelle ; quel- 
quefois laura demeure solitaire. Cette jeune fille est atteinte d'une géno-neuroder- 
se typique qui atteste latteinte cerebrale 
Les auteurs concluent que, dans la chaine ininterrompue qui unit le sujet normal 
i Pépileptique, le migraineux représente un maillon intermeédiaire. Pour qu'il fran- 
sse le seuil de la ccmitialite, une perturLation moindre de son terrain humoral, une 
petite epine céréebrale, sont necessaires 


LIBERS ON (W. T.) et CADILHAC (J.). Les crises hippocampiques expéri- 
mentales. Moniyellier Médical, 1954, 45, n° 6, pp. 515-547, 17 fig 


En raison de la fréquence avec laquelle la sclerose ammonique a et relevee chez 
s épileptiques, les auteurs cnt entrepris sur le cobayve une série de recherches qui 
sont minutieusement consigteées Cans ce travail. L’ensemble des constatations suggere 
que Thippecampe joue un role de premiére importance dans la geneése et les mani- 
festations de lVépilepsie temporale dite psycho-motrice 

Une page de bibliographies H.M 


MEIG NANT (P.) et COEPFERT (R.). Troubles graves du caractére dans 
l’épilepsie larvée. Revue Médicale de Nancy, 1954, 75° année, t. LANTX, 1-15 fi 
ier, pp 119-125 
Les auteurs attirent l'attention sur deux types de troubles du comportement qui 
peuvent étre les seules manifestations d'une épilepsie larvee : le type impulsif, coléreux 
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et le type glischroide. I] faut la confirmation électroencéphalographique pour recon- 
naitre cette épilepsie infra-clinique. 

La connaissance de ces faits est importante du point de vue médico-légal. Il est né- 
cessaire, d’autre part, de soumettre les sujets a un traitement comitial régulier ; les 
classiques barbituriques donnent dans certains cas, moins de bons résultats que les 
oxazolidines, la phénacétylurée, ou autres produits plus récents. 

G,. ARNOULD, 


ORLOFF (Marshall J.), FELDMAN (P.E.), SHAIOVA (Charles H.) et PFEIF- 
FER (Carl C.). Action anticonvulsivante et toxique de 1’Alpha-Phényl- 
Butyryl urée (Anticonvulsant and toxic effetes of Alpha-Phenyl-Butyryl Urea). 


Neurology, 1951, 1, n° 5, pp. 377-385, 2 tabl. 


Cette substance expérimentalement trés active sur les convulsions provoquées a été 
essayée chez dix grands é¢pileptiques d’asile. Son action est incontestable sur les grandes 
crises mais les doses nécessaires sont nettement toxiques. Elle semble exagérer au con- 
traire la fréquence des crises psychomotrices ; par contre elle n’a pas été utilisée dans 
le petit mal. 

Sept references H. M. 


PFISTER (M.). Contribution a la question de l’action thérapeutique de la 
pneumoencéphalographie dans l’épilepsie (Beitrag zur Frage der therapeutis- 
chen Wirkung der Pneumoencephalographie bei Epilepsie). Monatsschri/t jiir Psy- 
chiatrie und Neurologie, 1951, 122, n° 1-2, pp. 66-72. 


Chez trente-deux jeunes épileptiques traités par les mémes médications, la pneumo- 
encéphalographie ne semble avoir apporté aucune modification a la fréquence des 
crises ; six seulement de ces cas furent modifiés : deux dans un sens défavorable, quatre 
dans un sens favorable ; mais l’action de la pneumoencéphalographie ne parait pas seule 


en cause, Cette derniére semble donc bien pouvoir étre tentée dans un but diagnostique ; 
elle ne saurait se justifier en tant que thérapeutique. 
Bibliographie. H. M. 


SAL Y ROSAS (Federico). Convulsions infantiles et épilepsie (Convulsiones 
infantiles y epilepsia). Revista de Psiquialria y Psicologia Medica, 1954, 1, n° 5, 
pp. 335-347. 


Poursuivant son enquéte sur la fréquence des convulsions de l’enfance du type 
éclamptique chez des malades adultes, épileptiques ou non épileptiques, l’auteur a 
pu faire les constatations suivantes : 

La fréquence de ces convulsions dans les antécédents des épileptiques est nettement 
confirmée, Les crises semblent d’autant plus graves ou fréquentes que les convulsions 
de lenfance ont pu elles-mémes étre sévéres. Parmi les sujets non épileptiques, mais 
ayant présenté des accés convulsifs, on note un pourcentage plus important de malades 
porteurs d’affections cérébrales organiques que de troubles mentaux. Les convulsions 
de l’enfance, soit qu'il s'agisse de malades épileptiques ou non épileptiques, se retrou- 
vent avec une fréquence accrue chez les sujets originaires de la céte péruvienne au 
climat plus chaud et plus humide que les Andes ; de telles constatations viennent 
confirmer linfluence du climat |tropical sur la survenue des convulsions, influence 
déja pressentie par l’auteur et exposée dans un travail antérieur. 

Une page de bibliographie. H. M, 


MALADIE DE PARKINSON 





ARNOULD (G.), HARTEMANN (P.) et ZIMBERGER (Mile C.). Syndrome 
pseudo-bulbaire da 4 une hypertonie extrapyramidale pure. Revue Médicale 
de Nancy, 1952, t. LXXVII, 1-15 décembre 1952, pages 598-601. 


Cette observation d'un ouvrier agricole de 50 ans fait ressortir des troubles dysar- 
thriques, de la dysphonie et de la dysphagie liées 4 une hypertonie extrapyramidale 
a l’exclusion de tous phénoménes parétiques. I] s’agit d'une véritable forme facio-bra- 
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chiale de syndrome parkinsonien postencéphalitique, a l’exclusion de toute lésion py- 
ramidale et de toute paralysie pseudo-bulbaire. 

Les phénoménes ont débuté il y a une quinzaine d’années aprés un traumatisme de 
la main qui a nécessité injection de sérum antitétanique et a la suite duquel le patient 
aurait fait une poussée d’encéphalite. Actuellement, une thérapeutique visant I’hyper- 
tonie extra-pyramidale influence favorablement les symptémes. 

P. M. N. 


DOSHAY (Levis J.), CONSTABLE (Kate) et FROMER (Stephen). Etude 
préliminaire sur une nouvelle substance antiparkinsonienne Preliminary 
study of a new antiparkinson agent). Neurology, 1952, 2, pp. 233-243, 1 fig., tabl. 


Compte rendu des premiers résultats thérapeutiques obtenus chez vingt parkinso- 
niens avec une préparation synthétique : MK-O, tropine benzohydryl ether me- 
thane sulfonate »). Elle parait agir sur la rigidité, les crampes, les spasmes, la sialorrhée 
et le tremblement. Dépourvue de toute action stimulante cérébrale, elle gagne a étre 
associée a PT Artane. Toutefois diverses mises au point (doses, accumulation) sont encore 
nécessaires ; les premiers essais sans étre concluants demeurent trés encourageants. 
MK-O, s’adresserait 4 toutes les formes de parkinsonisme ainsi qu’au tremblement 
chez les malades artérioscléreux. 

Quatorze références. H. M. 


LOUYOT (P.) et MARTIN (Mile). Syndrome parkinsonien consécutif @ une 
rougeole. Revue Médicale de Nancy, 1953, 74° année, t. LXXVIII 1¢-15 mars, 


pp. 226-229. 


Vingt et un jours aprés une rougeole contractée a l'dge de 29 ans, un homme présente 
une crise oculogyre avec plafonnement de quelques minutes ces accés se répétent 
par la suite avec un rythme qui atteint peu a peu une crise par semaine. Cing ans plus 
tard apparaissent les premiers symptomes parkinsoniens et sept ans plus tard le syn- 
drome est global et tout a fait caractérisé avec prédominance droite importante, trou- 
bles oculaires et prédominance de la rigidité. La pathogénie est discutée : biotropisme, 
action du virus de la rougeole ou role déchenchant de cette maladie chez un sujet 
predispose, P. M. N. 


MICHON (P.), LAVERGNE (E. de) et RABISCHONG. Cure bulgare pro- 
longée pour syndrome parkinsonien postencéphalitique. Hevue Médicale de 
Vancy, 1952, LNXNVII, le-15 décembre 1952, pp. 590-593. 


Chez une femme de 43 ans atteinte d’encéphalite épidémique en 1919, puis de syn- 
drome extrapyramidal, la cure bulgare est appliquée depuis 5 ans pratiquement 
sans interruption, avec un résultat fonctionnel remarquable et une étonnante tolérance 
a la medication dont les doses ont été trés progressivement élevées jusqu’a un total 
de 6 mg 6 d’alealoide princeps. La cure est entretenue d'une fagon trés simple sans 
qu’il soit nécessaire d’administrer des correctifs P. M. N. 


SPIEGEL (E. A.) et WYCIS (H. T.). L’ansotomie dans la paralysie agitante 
Ansotomy in paralysis agitans). Archives of Neurology and Psychiatry, 1954, 71, 
ne 5, pp. 598-614, 10 fig. 


La lésion de l’anse lenticulaire en utilisant comme repéres le trou de Monro et la 
commisure antérieure a été pratiquée chez six malades non améliorés par les théra- 
peutiques médicamenteuses classiques. L’intervention dans certains cas s’est avérée 
capable de supprimer presque complétement le tremblement du cété opposé, tout en 
laissant intacts les mouvements volitionnels ; elle n’exagére pas le tonus musculaire 
ni les troubles sensitifs et parait faciliter au contraire certains mouvements. 

De tels résultats cliniques joints a ceux de l’expérimentation ont autorisé hypothése 
suivante : le tremblement statique serait la conséquence d'une libération des ares ré- 
flexes préposés a innervation statique et formant synapse dans la substance réticulée 
du rhombencéphale et du mésencéphale, ceci a partir d’influences inhibitrices nées 
principalement (mais non exclusivement) du locus niger. 

lrente-trois références. H. M. 
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NOYAUX GRIS CENTRAUX 





BOUDIN (G.) et PEPIN (B.). La dégénérescence hépato-lenticulaire, nou- 
velle affection métabolique). La Presse Médicale, 1954, 62, n° 12, pp. 243-245. 


Les auteurs ont pu suivre et traiter trois cas de dégénérescence hépato-lenticulaire 
Ils ont étudié chez leurs malades les troubles du meétabolisme du cuivre, des amino- 
acides urinaires, et les effets du B.A.L. Reprenant a ce propos les travaux des auteurs 
anglo-saxons, ils pensent que les différents aspects de laffection peuvent se grouper 
dans le cadre des maladies métaboliques, les manifestations anatomo-cliniques, neuro- 
logiques, hépatiques et pigmentaires s’expliquant par les troubles du métabolisme du 
cuivre et 'hyperaminoacidurie. L’action du B.A.L., efficace aux premiéres cures, fi- 
nit par s’épuiser et ne constitue qu'une arme thérapeutique imparfaite. Les auteurs 
ont pu en outre mettre en évidence chez leurs malades une hyposidérémie, ainsi que chez 
les collatéraux ou descendants de ceux-ci, indemnes de tous signes cliniques, des per- 
turbations biologiques témoignant ainsi de formes inapparentes de la maladie 

Bibliographie H. M 


CORDY (D.R.). Encéphalomalacie nigro-pallidale chez les chevaux asso- 
ciée a l’ingestion de Centaurea solstitialis (Nigropallidal encephalomalacia in 
horses associated with ingestion of vellow star thistle). Journal of Neuropathology 
and experimental Neurology, 1954, 18, n° 2, pp. 330-342, 2 fig 
En discutant des analogies et des relations possibles avec certaines affections hu- 

maines, lauteur décrit une maladie du cheval observée dans le nord de la Californie 

dite « chewing disease et caractérisée par une hypertonie de la muscuiature péri- 
buecale, du machonnement, du tremblement de la langue, de la somnolence et une len- 
teur de la marche, l’'animal peut présenter de la difficulté 4 manger et a boire. Les exa- 
mens histologiques mettent en évidence une nécrose en foyer des régions les plus an- 
térieures du pallidus et du locus niger, nécrose généralement bilatérale et symétrique 
et qui, dés son début, semble conditionner la symptomatologie 

Attendu que les chevaux atteints proviennent de prairies d’élevage dans lesquelles 
Centaurea solstitialis croit en abondance, une carence alimentaire ou une intoxication 
parait seule a retenir en l'absence de toute autre étiologie discernable 
Les quantités ingérées peuvent étre variables suivant les sujets et ont varié chez les 
ehevaux d’expérience entre six cents et mille six cents livres, la durée de ce régime allant 
de trente-trois 4 quatre-vingt-un jours. Deux des trois animaux ainsi traités présen- 
térent des lesions absolument caracteéristiques. A noter que la maladie ne parait pas 
atteindre les ruminants 

rrente réferences H. M 


GEREB (T.) et MARTON (G.). Dégénération hépato-lenticulaire : forme 
choréique Hepatole nticular degeneration choreic form Voonatsschrifl fiir Psy- 
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gique devait mettre en évidence un état spongieux diffus, les modifications gliales ca- 
racteristiques decrites pal Alzheimer et une dégéenérescence partielle des faisceaux 
pyramidaux. Les auteurs passent en revue les cas similaires publiés dans la littérature 
et discutent assez briévement des problémes physiopathologiques et pathogeniques 
poses par de telles formes cliniques 
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